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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 a restrictive respiratory insufficiency are presented herein; 1 of
them needed continuous CPAP preoperatively. All had progressive sco-
liosis and failure to thrive. Preoperative evaluation included three-dimen-
sional 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. Scoliosis was correc-
ted and there were improvements of volume and function of the tho-
rax.
Conclusions. The placement of an intercostal distractor device impro-
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 WORDS: Scoliosis; Rib fusion; Thoracic insufficiency syndrome;
Costal distraction.

INTRODUCCIÓN

La escoliosis torácica congénita severa asociada a fusión
costal puede provocar alteraciones importantes del desarro-
llo pulmonar. Esta condición patológica da lugar al síndrome
de insuficiencia torácica, que se caracteriza por la incapaci-
dad del tórax para mantener un adecuado desarrollo de la fun-
ción ventilatoria o pulmonar(1). La evolución de este síndro-
me a largo plazo produce una deformación tridimensional de
la caja torácica que acompaña a la curvatura vertebral(2) (Figs.
1 y 2).

La cámara torácica incluye a la columna, las costillas y
el esternón y debe ser considerada como un elemento diná-
mico en la respiración. Permite y condiciona el crecimiento
y desarrollo simétrico de los pulmones, costillas y columna
a lo largo de la niñez y la adolescencia. El tórax normal es
definido por dos características principales:
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RESUMEN: Introducción. La escoliosis congénita por fusión costal con
deformidades óseas puede causar durante la infancia hipoplasia torá-
cica progresiva, que puede imposibilitar el desarrollo de un volumen y
función pulmonares normales. Campbell introdujo una técnica de expan-
sión torácica consistente en la liberación de la fusión costal con colo-
cación intercostal de una prótesis vertical de titanio que permite alar-
gar el hemitórax mediante distracción. Esta técnica permite el incre-
mento del volumen y la mejoría de la función pulmonar.
Pacientes y métodos. Presentamos 4 casos de deformidad torácica uni-
lateral con fusión costal asociados a escoliosis (3 niños y 1 niña) en los
que existía un patrón restrictivo respiratorio (uno de ellos necesitaba
CPAP continua). Todos presentaban escoliosis progresiva y retraso de
crecimiento. En el preoperatorio se usó el TAC torácico espiral con
reconstrucción tridimensional para precisar la deformidad. Realizamos
expansión torácica mediante colocación de prótesis distractora inter-
costal y control de la distracción en intervalos de 4 meses.
Resultados. En los cuatro pacientes se consiguió corregir la escoliosis
y aumentar el espacio torácico con resultado estético favorable.
Conclusiones. La colocación de un distractor intercostal en el hemi-
tórax afectado disminuye los efectos del síndrome de insuficiencia torá-
cica, alargando y expandiendo la caja torácica, mejorando la función
pulmonar y la escoliosis, y permitiendo así su adecuado crecimiento y
desarrollo.

PALABRAS CLAVE: Escoliosis; Fusión costal; Síndrome de insuficien-
cia torácica; Distracción costal.

CHEST WALL DISTRACTION IN THORACOGENIC SCOLIOSIS

ABSTRACT: Introduction. Combined congenital scoliosis and 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 a vertical expandable prosthetic titanium rib is used as a chest wall
distraction device to enlarge the affected hemithorax. This technique
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• El volumen normal depende de la altura, anchura y pro-
fundidad torácica. La altura de la columna torácica defi-
ne la altura del tórax, mientras la caja costal propor-
ciona la anchura y profundidad. La caja costal debe
mantenerse estable para que el volumen sea el ade-
cuado. 

• La capacidad de intercambio de volumen viene dada por
la función torácica, y depende del diafragma y de los movi-
mientos costales durante la respiración, además de la ade-
cuada separación de las costillas entre sí y de los múscu-
los intercostales.
El desarrollo pulmonar está limitado por el tamaño ana-

tómico del tórax, así que cualquier malformación de la colum-
na o de la caja costal reduce el volumen torácico y afecta seria-
mente el tamaño de los pulmones(3) (Fig. 3). Estas anomalí-
as torácicas ayudan a explicar por qué los pacientes con esco-
liosis congénita tienen una capacidad vital más baja en las
pruebas de función pulmonar, equivalente a los que sufren
escoliosis idiopática(4).

Las malformaciones congénitas que afectan la anatomía
y fisiología del tórax pueden dar lugar al síndrome de insu-
ficiencia torácica. La fusión costal es la responsable de la

deformidad torácica primaria, que directamente limita el
crecimiento del pulmón. Mientras que la ausencia de costi-
llas produce una inestabilidad torácica con compromiso res-
piratorio, la deformidad de la caja costal por rotación ver-
tebral produce enfermedad restrictiva pulmonar extrínseca
debida a la disminución de volumen del hemitórax afecta-
do, asociando una giba costal y restricción de movimientos
costales con pérdida unilateral del mecanismo respiratorio
secundario. La fusión congénita de las costillas con una barra
vertebral no segmentada unilateral es clasificada como un
defecto de segmentación torácica unilateral, considerando
que las hemivértebras con ausencia de costillas son clasi-
ficadas como un fracaso de formación torácica unilateral.
Esta pérdida en la simetría tridimensional torácica se apre-
cia fácilmente en la TAC (dando lugar al término de «tórax
azotado por los vientos» o windswept thorax) (Fig. 4). Los
pacientes con escoliosis congénita pueden tener una pro-
gresión severa en la curva(5), especialmente cuando tienen
una barra no segmentada unilateral y un área adyacente de
fusión costal. Se cree que en ocasiones la fusión costal con-
tribuye a la curva progresiva en la escoliosis congénita(6),
mientras que en otros casos esto no sucede así. Poco se cono-
ce sobre la historia natural de esta deformidad del tórax en
pacientes sin tratamiento de la escoliosis congénita. Se ha
publicado un caso de escoliosis pura por fusión costal sin
anomalías vertebrales(7).

En el pasado la escoliosis congénita se ha tratado con
epifisiodesis convexa vertebral anterior y artrodesis verte-

Figura 1. La radiografía simple de tórax permite apreciar el grado de
severidad en la curva, con una importante deformidad de la caja cos-
tal.

Figura 2. TC con reconstrucción tridimensional, donde se observa la
rotación vertebral, así como las múltiples fusiones costales.
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bral posterior, así como con exéresis de hemivértebra con-
vexa o resección en cuña de la columna(8-12), que propor-
ciona alguna corrección de la curva rígida congénita, pero
no ayuda a expandir la parte lateral de la caja costal redu-
cida debido a la fusión costal. Posteriormente, estos pacien-
tes desarrollaron una enfermedad severa restrictiva pulmo-
nar. 

El objetivo del actual tratamiento es restaurar el volumen
y función torácica, manteniendo esta ganancia durante todo
el crecimiento. Campbell et al. evaluaron a más de 500 niños
con malformaciones severas de la columna o de la cámara
torácica(1); incluían a pacientes con escoliosis congénita aso-
ciada a fusión costal, y que fueron tratados previamente con
artrodesis prematura de la columna, pero sin mejoría en la
función pulmonar. En 1997 este grupo describió la técnica

quirúrgica de expansión torácica mediante un dispositivo
de distracción costal(13). 

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

MATERIAL Y MÉTODOS

Desde el mes de marzo de 2002 hasta mayo 2003 hemos
tratado a cuatro pacientes (una niña y tres niños con eda-
des entre 2 y 8 años, media de 5 años) con escoliosis con-
génita y fusión costal que fueron tratados con expansión
torácica por medio de un dispositivo de distracción cos-
tal(13). Todos tenían varías costillas fusionadas (Fig. 5) aso-
ciadas con una concavidad unilateral del tórax y síndrome

Figura 3. Observamos en la RMN cómo la capacidad pulmonar está
seriamente afectada por la escoliosis toracógena. El desarrollo pulmonar
se encuentra limitado y la capacidad vital por tanto está disminuida. Esta
entidad es conocida como síndrome de insuficiencia torácica.

Figura 4. La pérdida de simetría en el tórax se puede apreciar perfec-
tamente en las imágenes de una TC; ésta se conoce como windswept
thorax.

Figura 5. Momento quirúrgico en el que delimitamos la fusión costal;
ésta puede incluir a más de dos arcos costales y a diferentes niveles.
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de insuficiencia torácica progresivo. A ninguno de ellos se
les había realizado procedimiento en la columna para fusión
vertebral posterior previo a la expansión torácica. El hemi-
tórax cóncavo se encontraba reducido por la fusión costal.
A través de una incisión amplia para toracotomía se loca-
lizaron las costillas fusionadas, por lo que se realizó una
osteotomía transversal para separar las costillas, y este
espacio creado fue expandido para alargar el hemitórax y
corregir así la escoliosis de forma indirecta(13) (Fig. 6).
Se utilizó una prótesis costal vertical, que fue implantada
entre las costillas supra y subyacentes a la osteotomía para
estabilizar y alargar el tórax (Fig. 7). Aproximadamente
dos veces al año se han de realizar distracciones para aco-
modar el crecimiento torácico y mantener la corrección.
Todos los pacientes tenían un estudio preoperatorio y pos-
toperatorio con radiografías anteroposterior y laterales,
realizándose mediciones para determinar el grado de esco-
liosis y cifosis en el lado cóncavo de la curva desde T1 a
T12 usando el método de Cobb(14). Completamos el estu-
dio usando una TAC helicoidal con reconstrucción tridi-
mensional de la caja torácica para localizar el nivel de

las fusiones costales en el lado cóncavo de la curva y eva-
luar la hipoplasia torácica.

En el postoperatorio se repitió la radiografía anteropos-
terior para medir nuevamente el ángulo de Cobb y observar
el grado de corrección de la curva. 

RESULTADOS

En todos los niños, el común denominador de su patolo-
gía era un tórax pequeño, rígido y distorsionado que era inca-
paz de mantener y proporcionar un volumen adecuado para
el desarrollo pulmonar por su pobre función, con mecanis-
mos respiratorios secundarios mínimos debido a la fusión,
malformación o ausencia costal. Todos presentaban una colum-
na torácica más corta de lo normal para su edad debido al
acortamiento congénito vertebral y escoliosis. 

Los niños tenían una media de edad de 5 años (rango de
2 a 8 años) en el momento de la expansión torácica. El gra-
do de escoliosis en la columna torácica medido en la radio-
grafía anteroposterior, que en el preoperatorio tenía una media
de 67,25° (57°-80°), presentó una mejoría de 28,5° en el pos-
toperatorio (Tabla I) (Fig. 8).

Tabla I Relación de pacientes intervenidos por escoliosis toracógena, mostrando la corrección de la escoliosis medida por ángulo de
Cobb tras la intervención

Ángulo de COBB
Paciente Edad Nivel Preoperatorio Postoperatorio Diferencia

Masculino 2 T1-T11 80 65 15
Masculino 5 T3-L3 72 50 22
Masculino 5 T5-L4 60 17 43
Femenino 8 T1-T11 57 22 35
Media 5 67,25 38,5 28,75

Figura 6. Al realizar la osteotomía de las fusiones costales se crea un
espacio suficiente entre las costillas separadas que permitirá el creci-
miento adecuado del tórax y así corregir la escoliosis.

Figura 7. La prótesis colocada verticalmente sobre las costillas sepa-
radas permitirá mantener este espacio creado, además de favorecer la
estabilidad del tórax. Esta prótesis se debe retensar periódicamente
en un plazo de 6 meses.
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No se han presentado complicaciones durante el acto qui-
rúrgico ni el postoperatorio inmediato, la herida no se infec-
tó y tampoco hubo rechazo a la prótesis, siendo la evolu-
ción de los niños satisfactoria hasta el momento actual. 

Después del procedimiento pudimos observar una mejo-
ría inmediata tanto funcional como estética (Fig. 9A y B). El
lado cóncavo de la curva se expandió al separar las costillas
fusionadas y los movimientos de éstas proporcionaron una
estabilidad y expansión adecuada de la caja torácica, que pro-
bablemente tendrá como resultado un desarrollo pulmonar
adecuado y evitará la cronicidad en el síndrome de insufi-
ciencia torácica. El aumento en la longitud de la columna torá-
cica será el resultado del crecimiento por la distracción cos-
tal mecánica inmediata a la cirugía; además, el lado cóncavo
de la curva y la barra no segmentada unilateral tienen un cre-
cimiento potencial.

DISCUSIÓN

Las anomalías en el volumen o función torácica pueden
producir un síndrome de insuficiencia torácica, que es la inca-
pacidad del tórax para mantener una función respiratoria nor-
mal o un desarrollo pulmonar adecuado(1). Esto puede verse
como resultado de la enfermedad pulmonar extrínseca res-
trictiva, que es letal y produce pérdida de volumen torácico,
como en los casos de distrofia asfixiante torácica (Jeune) debi-

Figura 8. En esta radiografía simple de tórax postoperatoria compro-
bamos la mejoría en la curva, disminuyendo hasta 28º el ángulo de Cobb.
La colocación de 2 prótesis en necesaria en casos muy complejos.

Figura 9A y B. En este paciente observamos la severa deformidad en la curva, que le restringía un desarrollo pulmonar adecuado (síndrome de
insuficiencia torácica). Los resultados en el postoperatorio son inmediatos, con una mejoría funcional y estética, además de evitar la cronicidad en
el síndrome de insuficiencia.

A B
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do a la hipoplasia del tórax circunferencial(15), el síndrome
Jarcho-Levin con rigidez de la columna torácica y reducción
en la longitud torácica de forma secundaria(16), o la escolio-
sis congénita tratada de forma temprana con fusión verte-
bral(1).

El crecimiento longitudinal de la columna es la suma equi-
librada del crecimiento de los cuerpos vertebrales(9). En la
escoliosis congénita, las malformaciones vertebrales y la defi-
ciencia unilateral del crecimiento puede dar lugar a un cre-
cimiento desequilibrado de la columna, siendo el responsa-
ble de la progresión en la curva. El ejemplo más extremo de
crecimiento desequilibrado es la combinación de una barra
no segmentada unilateral sin crecimiento y una hemivértebra
contralateral, que se asocia con un alto riesgo de progresión
rápida en la curva(5). Los orígenes de estas anomalías pueden
ocurrir durante la somatogénesis temprana a través de una
ruptura del programa del mando genético (hox), producien-
do malformaciones vertebrales, tórax dismórfico y anoma-
lías en el desarrollo(17).

El crecimiento normal de la columna varía en función
de la edad. En un niño sano, se estima un crecimiento lon-
gitudinal de T1-S1 de 0,9 cm/año entre los cinco y diez años
de edad, pero aumenta a 1,8 cm/año durante la adolescen-
cia. 

La columna torácica mide al nacimiento un promedio de
12 cm de longitud, y crece 1,4 cm/año desde el nacimiento
hasta los cinco años de edad, 0,6 cm/año desde los cinco a
los diez años, y 1,2 cm/año de los diez a los dieciséis años;
la altura media en la edad adulta es de 26,5 cm en mujeres y
28 cm en hombres(18). Los cuerpos vertebrales logran la mitad
de la altura correspondiente a un adulto entre los dos y tres
años de edad(18).

La prevalencia de insuficiencia respiratoria oculta en niños
escolares con deformidad torácica es aún desconocida. Los
pacientes con enfermedad restrictiva pulmonar pueden tole-
rarla clínicamente durante mucho tiempo, pero después de
los cuarenta años algunos precisarán de oxígeno o un venti-
lador de apoyo, presentando un marcado aumento en la mor-
talidad durante la vejez(19, 20). El crecimiento pulmonar basa-
do en la multiplicación celular alveolar puede realizarse has-
ta los ocho años de edad, y cualquier tratamiento en la defor-
midad de la caja costal y vertebral en un niño escolar duran-
te esta etapa, conocida como «período de oro» del desarrollo
pulmonar, debe proporcionar, si es posible, el crecimiento de
todos los componentes del tórax, incluso la columna, para
que el tamaño de los pulmones sea el adecuado según la madu-
rez del esqueleto.

La escoliosis moderada y el síndrome de insuficiencia
torácica moderado no necesitan tratamiento, pero el pacien-
te debe seguir con la evaluación clínica de su función respi-
ratoria, examen físico, radiografías, estudios de imagen y estu-
dios de función pulmonar, como se comentó anteriormente.
Cuando la deformidad y función torácica empeoran, el sín-
drome de insuficiencia torácica progresa. Por ejemplo, en

pacientes con fusión costal y escoliosis congénita, la progre-
sión es evidente cuando hay pérdida extensa del movimien-
to torácico unilateral, hay un incremento en el ángulo de Cobb
de la curva o disminución en el espacio disponible para el
pulmón visto en la radiografía. El aumento en la rotación ver-
tebral, rotación torácica y asimetría del hemitórax posterior
evidente en la TC, son también signos sugerentes de pro-
gresión. Una disminución en el porcentaje de la capacidad
vital normal, un aumento en la frecuencia respiratoria o sig-
nos de insuficiencia respiratoria más evidentes, son señal
de insuficiencia torácica progresiva. 

Esta innovadora técnica de expansión torácica logra que
el hemitórax hipoplásico pueda ganar volumen adicional a
través del aumento en su altura y anchura e indirectamente
corregir la escoliosis en niños pequeños sin necesidad de
fusión vertebral. El manejo de estos niños debe ser multidis-
ciplinario por el cirujano pediatra y el ortopeda. 

En conclusión, la concavidad y la convexidad de la colum-
na torácica y una barra no segmentada unilateral crecen des-
pués de la expansión torácica en niños con escoliosis congé-
nita y fusión costal. 
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