Toracoplastia expansiva en el tratamiento de
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ciones vertebrales asociadas a fusion costal.
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Resumen. Se presenta el caso clinico de un paciente varon de 3 afios de edad con escoliosis congénita toracica
en el contexto de un sindrome de VACTERL, que presentaba defectos multiples de segmentacion vertebral con fusion
costal asociada, en el que se realizé una toracoplastia expansiva mediante un sistema protésico vertical expandible de
titanio de distraccion costal, consiguiéndose una correccion indirecta de la escoliosis, favoreciendo el desarrollo tora-
cico y pulmonar en la concavidad de la curva, y retrasando la instrumentacion con fusion vertebral.

Expansion thoracoplasty in treatment of thoracic congenital scoliosis
with spinal deformities and rib fussion

Summary. This paper reports on a 3-year-old patient with congenital thoracic scoliosis in the context of a VAC-
TERL's syndrome, who had many spinal segmental defects with ribs fusion associated, in which an expansion thora-
coplasty was made by means of a vertical expandable prosthetic titanium rib. An indirect correction of the scoliosis
was achieved allowing the thoracic and respiratory development in the concavity of the curve and, thus, postposing

the instrumentation with spinal fusion.
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Introduccion

La escoliosis congénita es una deformidad tridimen-
sional de la columna, debida a anomalias vertebrales
(fallos en la formacion y/o segmentacion), dando lugar a
un desequilibrio en el crecimiento longitudinal de la
columna.

Una proporcion importante de los pacientes con
escoliosis congénita presentan anomalias asociadas. En
la escoliosis congénita toracica con fusion costal se pro-
duce una constriccion del hemitérax concavo, que afecta
negativamente al desarrollo del sistema pulmonar y
puede provocar un sindrome de insuficiencia toracica.

La toracoplastia expansiva permite expandir el hemi-
torax concavo, favoreciendo asi el desarrollo pulmonar, y
corregir indirectamente la escoliosis, sin necesidad de
fusion espinal, sin limitar de este modo, el crecimiento
longitudinal del paciente!.

Caso Clinico

Se trata de un paciente vardn de 3 afios de edad con
escoliosis congénita toracica en el contexto de un sindro-
me de VACTERL: Defectos vertebrales (V), atresia anal
(A), fistula traqueoesofagica (TE), defectos renales (R),
defectos cardiacos (C) y defectos de las extremidades
(L).

El paciente presentaba defectos de segmentacion
multiples y complejos, con hemivértebras T7 y T11 dere-
chas, hemivértebra T9 izquierda, barras T3-T4 derechas
y T10-T11 izquierda, con fusion costal posterior de las
10°y 11° costillas izquierdas (Fig. 1).

En conjunto presentaba una escoliosis dorsal superior
izquierda, dorsal inferior derecha y dorsolumbar izquier-
da, con dimensiones T5-L1 60° Cobb y L1-L4 de 50°
Cobb.

Dada las caracteristicas de la escoliosis y del pacien-
te, se planted una instrumentacion sin fusion vertebral
mediante técnica de toracoplastia. Un aspecto fundamen-
tal en esta técnica es la realizacion de una osteotomia
transversa de las costillas fusionadas en el hemitorax
concavo (Fig. 2b), que en nuestro caso fueron las 10-11°
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Figura 1. Escoliosis congénita toracica con malformaciones vertebrales y
costales asociadas en un paciente vardn de 3 afios de edad. El estudio
preoperatorio incluia radiografias en las proyecciones de frente (1a) y per-
fil (1b), estudio con tomografia computarizada y reconstruccién tridimen-
sional de las anomalias encontradas (1c, 1d, 1le)

costillas izquierdas, aumentando la distancia intercostal
mediante un distractor, que consiste en un implante pro-
tésico expandible verticalmente (VEPTR, Synthes®)
(Fig. 2c a 2f). Se utilizaron dos dispositivos: el medial de
correccion (mas largo) desde la 6° costilla izquierda
hasta la vértebra lumbar L2 (fijada con tornillo transpe-
dicular) y un dispositivo lateral de mantenimiento desde
la 7% costilla izquierda hasta 11%-12? costillas izquierdas.

Discusion

La caja toracica infravalorada durante largo tiempo, se
considera en la actualidad, la cuarta dimension de la esco-
liosis. Mantiene una relacion estrecha con la columna

Figura 2. En esta serie de imagenes se aprecia la colocacién del paciente
sobre la mesa, y la planificacion del abordaje (2a). Se observa la costoto-
mia transversa (2b), la implantacion del dispositivo (2c) y la aplicacion de
la distraccion bajo control con intensificador de imagen (2d y 2e). Por Ulti-
mo, el resultado postoperatorio (2f).
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vertebral dorsal mediante las articulaciones costo-verte-
brales y los ligamentos costo-transversos, que actian
como punto de anclaje de la parrilla costal durante los
movimientos respiratorios. La altura del raquis toracico
determina, a su vez, las dimensiones de la caja toracica?3.

Los pacientes con escoliosis toracica congénita, aso-
ciada a fusiones costales y a barras vertebrales, muestran
una inexorable progresion de la curva sin tratamiento.
Tradicionalmente, los nifios que presentaban esta defor-
midad se trataban con fusion vertebral precoz o epifisio-
desis convexa y artrodesis para prevenir la progresion de
la curva, bajo la mentalidad de que era preferible un
tronco corto equilibrado, que un tronco largo desequili-
brado. Sin embargo, las técnicas de instrumentacion ver-
tebral con fusion, no s6lo limitaban el crecimiento longi-
tudinal de la columna, sino que también inhibian secun-
dariamente el desarrollo de la caja toracica y del sistema
pulmonar, conduciendo en un nimero importante de
pacientes a un sindrome de insuficiencia toracica. Este
sindrome se manifestaba por taquipnea en reposo, hiper-
capnia y hipoxemia, respiracién diafragmatica, fatigabi-
lidad e infecciones respiratorias de repeticion, con un
aumento de la mortalidad®.

La toracoplastia expansiva supone un avance en el
tratamiento de los pacientes con escoliosis congénita y
anormalidades de la caja toracica. Permite corregir indi-
rectamente la escoliosis mediante la distraccion costal en
el hemitorax concavo, favoreciendo asi el crecimiento de
la columna vertebral dorsal y el desarrollo de la caja
toracica y del sistema pulmonar. El mayor beneficio de
esta técnica se obtiene en aquellos pacientes menores de
2-3 afios de edad, periodo considerado critico para el des-
arrollo alveolar?3. Al tratarse de barras expandibles, per-
mite su adaptacion al crecimiento de la columna, preci-
sandose habitualmente, dos alargamientos al afio.

Se ha comprobado que la toracoplastia expansiva
permite el crecimiento del raquis tanto en la concavidad
como en la convexidad, aunque existan barras vertebra-
les en la concavidad (clasicamente consideradas sin
potencial de crecimiento). No se conoce bien el meca-
nismo de actuacion de esta técnica; tal vez, la distraccion
costal en el hemitdrax concavo permita reducir la presion
ejercida sobre el apex de la concavidad y favorecer asi su
desarrollo, por el principio de Heuter-Volkmann'-.

A partir de volimenes obtenidos mediante tomogra-
fia computarizada, se ha objetivado un aumento signifi-
cativo de la longitud, anchura y profundidad de la caja
toracica, en aquellos pacientes en los que se ha practica-
do una toracoplastia expansiva®, lo que probablemente,
se traduzca en mayor desarrollo pulmonar.
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En conclusion, la toracoplastia expansiva es una téc-
nica quirdrgica de gran utilidad, en pacientes con esco-
liosis toracica congénita asociada a anormalidades de la
caja toracica, al permitir el control indirecto de la defor-
midad, el desarrollo toracico y pulmonar y posponer una

eventual instrumentacion vertebral definitiva con fusion,
una vez completada la maduracion pulmonar del pacien-
te. Sin embargo, es una técnica quirargicamente exigen-
te, cuyas indicaciones no estan claramente delimitadas y
cuyos resultados a largo plazo atin no se conocen.
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