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RESUMEN

Introduccion/Objetivos. Las alteraciones cardiovasculares provo-
cadas por la impronta del esternén en el mediastino causan muchos de
los sintomas que presentan los pacientes con pectus excavatum (PE).
Su estudio anatémico y funcional es fundamental para el entendimiento
de la enfermedad y para la eleccién del tratamiento adecuado. Nuestro
objetivo es describir el uso de la resonancia magnética (RM) en el estudio
de los pacientes con PE, y si esta prueba es equiparable o superior a
otras técnicas de imagen.

Pacientes y métodos. Evaluacion retrospectiva de los resultados
de las primeras 10 RM indicadas en pacientes con PE en el periodo de
octubre 2015-2016. Se analizaron los indices de PE: Haller, correccidn,
asimetrfa, asi como el grado de rotacién esternal. Ademds se realizé
un andlisis de la funcién ventricular derecha mediante ecocardiografia
y RM.

Resultados. Los 10 pacientes evaluados con RM presentaron: in-
dice de Haller en inspiracién de 3,75 (3,5-7,3) y en espiracion de 4,9
(3,9-10,8), indice de correccién 24% (5-37%) y rotacion esternal 12°
(0°-31°). Del estudio cardiovascular destaca una fraccién de eyeccion
del ventriculo derecho (FEVD) del 50% (38-64%), con 9 de los pa-
cientes por debajo del valor normal 61% (54-71%). La ecocardiografia
infraestimé la alteracién funcional en la mayoria de casos, al calificarla
de normal en el 100%.

Conclusién. Este estudio inicial sugiere que el uso de la RM
como prueba de eleccion en la evaluacion del PE susceptible de co-
rreccién quirdrgica es factible. La ausencia de radicacién ofrece la
capacidad de un estudio tanto anatémico como cardiovascular com-
pleto y dindmico.
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BENEFITS OF MAGNETIC RESONANCE FOR THE STUDY OF PECTUS
EXCAVATUM IN CHILDREN: INITIAL EXPERIENCE

ABSTRACT

Introduction/Aim of the study. In patients with PE, cardiovascular
alterations ensue as a result of the mediastinum compression caused
by sternum impingement and is responsible of many of the symptoms.
Anatomical and functional assessment is of the utmost importance for a
comprehensive understanding of the disease and an adequate treatment
plan. Our aim was to describe the use of magnetic resonance image
(MRI) in the study of PE and whether it is comparable to imaging
techniques.

Patients and methods. A retrospective study of the first 10 patients
in which an MRI was performed as part of PE assessment within august
2015-2016. PE indexes were evaluated: Haller, correction, asymmetry,
as well as sternal rotation. An analysis of right ventricular function was
carried out comparing echocardiogram and MRL

Results. MRI scan on 10 patients showed the following findings:
Haller index: inspiration: 3.75 (3.5-7.3) and expiration 4,9 (3.9-10.8),
correction index of 24% (5-37%) and a sternal rotation of 12° (0-31°).
The cardiovascular study showed a median ejection fraction of the right
ventricle (EFRV) of 50% (38-64%), with 9 of the 10 patients under the
normal value of 61% (54-71%). Echocardiographic findings underesti-
mated functional alterations in all of the patients.

Conclusion. This initial study suggests that the use of MRI as a
test of choice in the evaluation of PE subject to surgical correction is
feasible. Absence of radiation offers the capacity of a complete and
dynamic anatomical as well as cardiovascular study.

KEy WoRDS: Pectus excavatum; Magnetic resonance.

INTRODUCCION/OBJETIVOS

El pectus excavatum (PE) es 1a malformacién més frecuen-
te de la pared tordcica. Afecta a 1 por cada 300-400 nacidos
vivos, con una ratio hombre:mujer de 5:10-9. Es mds frecuente
en pacientes con antecedentes familiares de PE, y puede ocu-
rrir asociado a algin sindrome como Marfan, Ehlers-Danlos
o escoliosis congénita®.
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En cuanto a la etiologia, las teorfas mds recientes sefialan
que se produce una alteracion en la microestructura del carti-
lago costal. Esta conduce a una desestructuracion de la arqui-
tectura celular del mismo, una mayor sensibilidad ante las pre-
siones torécicas y con ello al hundimiento de la pared tordcica
anterior. Esta teorfa explica la incidencia de PE en aquellos
pacientes con sindromes asociados a debilidad del cartilago
costal (Ehlers-Danlos, Marfan, osteogenesis imperfecta, etc.).
Otra teoria sugiere un anclaje posterior del esterndn al dia-
fragma, lo que ademds explicaria el 33% de incidencia de PE
tras la reparacion de hernias diafragmaticas congénitas®. Sin
embargo, su causa ultima atin es desconocida.

Los sintomas dependen fundamentalmente del grado de
hundimiento esternal. La mayoria de pacientes niegan mo-
lestias durante la infancia, probablemente debido a la mayor
elasticidad del térax en este periodo. Llegada la pubertad y
adolescencia, coincidiendo con los periodos de maximo cre-
cimiento, aparecen de forma gradual las molestias torécicas,
palpitaciones, disnea de esfuerzos, y limitacion del ejercicio.
Cuando aparecen, los sintomas son principalmente disnea con
el ejercicio y dolor tordcico®¢7. El grado de afeccién psico-
l6gica de cada paciente, que es independiente del grado de
hundimiento o severidad de la deformidad, puede conducir en
ocasiones a conductas patoldgicas las cuales también deberdn
ser atendidas®.

Aparte de la historia clinica y la exploracidn fisica, la
evaluacion de los pacientes con PE puede incluir diferen-
tes pruebas para completar el estudio. Estas irdn dirigidas
tanto al estudio anatémico de la misma como a conocer las
restricciones funcionales que provoca. El estudio anatémico
clasicamente incluye la radiograffa simple del térax en pro-
yeccion tanto antero-posterior como lateral y la tomografia
computarizada (TC) tordcica. Recientemente, se han incluido
los escdneres de superficie en 3D que permiten una pesquisa
rdpida y ambulatoria de la magnitud de la deformidad. Estas
pruebas permiten el estudio anatémico de la malformacion y
calcular diferentes indices de gravedad para estandarizar los
casos y planificar el tratamiento. El estudio funcional suele
incluir pruebas de funcidn respiratoria (espirometria) y car-
diaca (ecocardiograma).

La TC tor4cica permite realizar un estudio anatémico
completo con reconstrucciones muy precisas del térax con
el inconveniente de la exposicion a radiacion. Sin embargo,
a pesar de su alta definicion no permite realizar un estudio
las cuatro camaras cardiacas, ni analisis de su funcion. Esta
situacion ha desencadenado la bisqueda de una prueba de
imagen idénea, que permita realizar un estudio tanto anaté-
mico como funcional en ausencia de radiacion.

Las alteraciones funcionales en pacientes con PE han sido
ampliamente estudiadas, sin embargo los resultados habian
sido incongruentes. Tipicamente los pacientes con PE pre-
sentan disminucién del volumen espiratorio forzado (VEF)
y disminucién de la capacidad vital (CV) con un patrén res-
trictivo en la espirometria. Recientemente, la recoleccion de
informacién de un mayor nimero de pacientes ha permitido

72 M. Dore Reyes y cols.

realizar estudios que demuestran las alteraciones funcionales
respiratorias y cardiacas, asi como la mejoria tras la correccion
de la deformidad®. Aunque el mecanismo de las alteracio-
nes respiratorias es probablemente multifactorial, Redlinger
y cols. demostraron un proceso de ventilacién anormal en
los pacientes con PE. Mediante el uso de la pletismografia
encontraron una disminucion focal de la motilidad tordcica
en la zona de la deformidad, ademas de un aumento de la
contribucién abdominal al proceso de ventilacion®. Birke-
meier y cols. ademds ahondan en el estudio respiratorio en-
contrando que la deformidad varia con el ciclo respiratorio,
siendo mayor en espiracién profunda, que en inspiracién o
en posicion neutra®. Estos hallazgos sugieren que el estudio
dindmico de la deformidad permite realizar una evaluacion
integral de la misma.

Lograr demostrar objetivamente las alteraciones de la fun-
cién cardiaca en el PE ha sido un auténtico reto. La dismi-
nucién de la distancia esterno-vertebral en el PE ocasiona un
desplazamiento y rotacion del corazén, que ademds se encuen-
tra comprimido por el esternént?. Otras anomalias descritas
incluyen el prolapso de la vdlvula mitral19. La disminucion
de la funcién ventricular derecha (FVD) es, probablemente,
secundaria a una restriccion por compresion extrinseca. La va-
loracién de la FVD por ecocardiografia se encuentra limitada
por la misma anatomia, y es dificil cuantificarla. La resonancia
magnética cardiaca (RM-c) se ha establecido como el gold
standard en el estudio de la funcidn cardiaca para todas las
cardiopatias, ya que no depende de la anatomia del térax, y
permite una estimacion exacta de la funcion biventricular01h.

Por todo ello y a pesar de tener menor resolucion para el
estudio de la parrilla costal hemos decidido realizar la RM-c
como estudio fundamental a los pacientes con PE graves,
aquellos con manifestaciones clinicas o aquellos que por ra-
zones psicosociales soliciten la intervencién. Nuestro objetivo
es describir el uso de la RM-c en el estudio de los pacientes
con PE, y si esta prueba es equiparable o superior a otras
técnicas de imagen.

PACIENTES Y METODOS

Estudio retrospectivo de 10 pacientes consecutivos (9
hombres y 1 mujer) con diagnéstico de PE moderado-grave
o sintomdtico en el periodo de 10 meses a partir de octubre
2015. En todos ellos se realizaron de forma preliminar una
radiografia del torax AP y lateral, una espirometria y un eco-
cardiograma. En vez de realizar la TC torcica como prueba
de imagen definitiva, lo cual era la prictica habitual en nuestro
centro, se realizd una RM-c.

El protocolo de estudio fue elaborado por el servicio de
radiologia infantil de nuestro centro basédndose en la biblio-
grafia descrita hasta el momento y en los medios disponibles.
Se realizaron los estudios de RM tordcica en secuencias mor-
foldgicas Echo de Gradiente (ECG) potenciadas en T2, sangre
blanca 2D axial en inspiracion y espiracion para valorar la
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Figura 1. Indice de Haller: B/A. A) Indice de Haller en inspiracién de 3,3. B) Indice de Haller en espiracién de 5,2.

Figura 2. Indice de correccién: [(B-A)/B] x 100. A) Indice de correccion en inspiracion de 26%. B) Indice de correccion en espiracién del 36%.

deformidad de la caja tordcica. Ademds, en corte coronal y
sagital y en inspiracion permitieron valorar posibles altera-
ciones asociadas en aorta y arterias pulmonares.

Mediante secuencias ECG-gated 2D steady-state free pre-
cession, eje corto se cuantificaron los volimenes cardiacos
telesistdlico, telediastélico, indice sistdlico, indice cardiaco y
fraccién de eyeccién de ambos ventriculos. En las secuencias
ECG-gated modo cine en 4 cdmaras se evalud la repercusion
de la deformidad tordcica sobre las cdmaras cardiacas y las
relaciones anatomicas esternales con la auricula derecha, surco
atrioventricular derecho o pared anterior del ventriculo dere-
cho. En las proyecciones axiales se realizaron los cdlculos del
indice de Haller, indice de asimetria derecha/izquierda, d&ngulo
de inclinacidn o rotacion esternal e indice de correccion.

El indice de Haller se calcul6 al obtener el didmetro trans-
verso maximo del térax y dividirlo entre el valor minimo del
didmetro anteroposterior (entre la cara anterior de la columna
vertebral hasta la porcién més desplazada posteriormente del
térax anterior). Se consideraron indices de Haller mayores de
3,21 como malformacién grave (Fig. 1).

El gran problema del indice de Haller es su dependencia
del didmetro transversal del térax, que puede llegar a enmas-
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carar una deformidad importante o acentuar una deformidad
leve®.

El indice de correccidn requirid trazar una linea imaginaria
en el borde anterior de la columna vertebral. Se realiza una
medicion de la distancia entre dicha linea y el punto de mayor
hundimiento esternal. Ademas, se traza una linea entre dicha
linea y la superficie interna de la costilla més anterior. Se
divide la diferencia entre ambas, se divide entre la tltima y se
multiplica por 100, generando un porcentaje de hundimiento
esternal. Los valores superiores a 10 se consideran el punto
de corte para separar a los pacientes con PE importante de
aquellos con variaciones minimas de la normalidad® (Fig. 2).

El indice de asimetria se calculd al obtener en un mismo
corte, el mayor didmetro del hemitérax derecho y del izquier-
do, dividiéndoles entre si® (Fig. 3).

Finalmente, el dngulo de inclinacién o rotacién esternal
ha sido calculado mediante la medicién del dngulo entre el
eje transversal del esterndn y el verdadero plano coronal/ ho-
rizontal del térax, considerdndose severos los valores mayores
de 30°212 (Fig. 4).

A todos los pacientes se les realizd ecocardiograffa para
valoracién de anomalfas asociadas. Se valor6 la funcién ven-
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Figura 3. Indice de correccién: (D/I) x 100. Indice de correccién del
66%.

tricular derecha subjetivamente mediante TAPSE (Tricuspid
Annular Plane Systolic Excursion) que mide el acortamiento
del dpex a la base cardiaca, estimando as{ la funcién global
ventricular derechat314).

RESULTADOS

En un periodo de 10 meses, se han realizado un total de
10 pruebas de RM-c en el estudio preoperatorio de pacien-
tes con pectus excavatum (PE) que se presentaron sintomas
incapacitantes (disnea de esfuerzos, dolor tordcico o alte-
raciones psicolégicas secundarias al complejo fisico o una
rdpida progresion de la deformidad). La mediana de edad
de los pacientes fue de 14 (9-15) afios. A todos se les realizé
una radiografia del térax, espirometria, ecocardiograma y
RM toricica.

Se realizé el cdlculo de los indices de Haller tanto en
inspiracion como en espiracion, obteniéndose medianas de
3,8 (3,5-7,3) y 4,9 (3,9-10,8), respectivamente. El indice de
correccion también se midid en ambas fases de la respiracion
encontrandose en inspiracion del 24% (5-37%) y en espiracion
del 37% (6-47%). La RM, al ser estudio dindmico nos permitio

Figura 4. Angulo de rotacién esternal. Angulo de rotacion esternal
de 27°.

cuantificar en ambos casos la relacién entre el hundimiento
esternal y la respiracion, encontrandose una tendencia a mayor
gravedad en espiracion (p> 0,05).

Aquellos indices que indican asimetrfa (indice de asimetria
y dngulo de rotacidn esternal) no demostraron variacion con
la respiracion. El indice de asimetrfa demostré un indice de
0,89 tanto en inspiracién como en espiracion con un rango
entre 0,02-1,00. EI dngulo de rotacion esternal identific6 8°
(0-31°) de inclinacion.

Dentro del estudio preoperatorio se debe realizar la va-
loracion de la funcidn cardiovascular, en este caso mediante
ecocardiograma y RM. Se encontré que todos los pacien-
tes presentaron un ecocardiograma con la funcién cardiaca
dentro de los limites normales (valoradas mediante TAPSE)
y sin evidencia de anomalfas estructurales importantes. Sin
embargo, en la RM se encontraron hallazgos compatibles
con alteraciones de la funcidn cardiaca derecha, ademas de
visualizar la impronta esternal sobre el corazén y su relacion
con el ciclo cardiaco. La fraccidn de eyeccion del ventriculo
derecho (FEVD) fue del 50% (38,3-63,8%), por debajo del
limite inferior de la normalidad del 80% [61% (54-71)]051D
(véase Tabla I).

Tabla L. Indices en pacientes con pectus excavatum.
Indice Haller Indice Haller  Indice correccién  Indice correccion ’ Rotacion
Paciente inspiracion espiracion inspiracion espiracion Indice asimetria  esternal (°)  FEVD (%)

1 3,6 5,1 23 40 0,89 14 473
2 7,3 39 30 45 0,89 19 38,3
3 3,6 4,6 25 47 1,00 9 63,8
4 3,6 4,6 14 32 0,95 30 52,0
5 5,9 10,7 33 36 0,93 36 57,0
6 3.5 5,0 17 18 0,98 0 49,0
7 3.6 5,7 5 6 0,95 8 47,0
8 43 438 35 38 0,70 6 50,5
9 5,1 10,8 37 45 1,00 18 50,0
10 3.9 4,2 12 13 1,00 0 50,0
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DISCUSION

Histdricamente el PE fue considerado una malformacion
con implicaciones meramente estéticas, sin embargo el tiempo
ha demostrado lo contrario, al encontrarse anomalias funcio-
nales en estos pacientes!'. La clinica aparecerd en funcion de
la edad del paciente y del grado de hundimiento del esterndn.
En pacientes asintomdticos durante toda la adolescencia, la
clinica puede aparecer en la edad adulta, momento en el que
el térax pierde gran parte de su elasticidad. La mision de todo
cirujano pedidtrico implicado en las malformaciones tordcicas
serd la de ser capaz de diagnosticar y tratar no solo aquellos
pacientes que presentan afectacion clinica durante la edad
pedidtrica sino de también atender y tratar a aquellos que
tienen altas posibilidades de padecerlo en el futuro.

Desde hace afios los grupos con mayor experiencia y se-
guimiento de pacientes sefialaron que la causante principal de
los sintomas clinicos de los pacientes con PE era la compre-
sién cardiaca®. Tanto la TC como el ecocardiograma infraes-
timan la implicacién que tiene la impronta del esternén sobre
el corazén, no pudiendo aportar datos objetivos sobre este
punto. Por un lado, encontramos que la TC es muy superior a
la RM en el estudio de las malformaciones tanto dseas como
cartilaginosas, dada su capacidad de realizar reconstrucciones
tridimensionales de gran calidad y por otro, nos limita llevar
a cabo estudios dindmicos la radiacién que implica.

La TC sigue siendo la prueba de eleccion preoperatoria
en los casos de pacientes con dismorfias graves u otras mal-
formaciones de la pared tordcica susceptibles de correccion
quirdrgica. No obstante, en el estudio de los pacientes con
PE no nos es tan interesante el estudio dseo-cartilaginoso
como el estudio de la compresion de los 6rganos internos.
Consideramos que los indices estandarizados de gravedad
se pueden medir igualmente tanto en la RM como en la TC,
siendo ambas igual de eficaces para ayudar a establecer el
plan quirdrgico. Si bien es cierto que la RM-c, al permitir
un estudio completo durante todo el proceso de respiracion,
aporta informacién valiosa para la toma de decisiones.

El PE es una malformacién dindmica, que ejerce efecto
sobre el ciclo cardiaco y varia con el ciclo respiratorio. Es més
algunos autores como Albertal y cols.!® recomiendan que,
debido al dinamismo de la malformacién con la respiracion,
la TC deberfa realizarse al final de la espiracién, momento en
el que las alteraciones son méds marcadas, aludiendo al cardcter
cambiante de la malformacién. La RM-c ofrece muchas ven-
tajas sobre la TC para el estudio del PE. Debe ser el objetivo
de todo profesional tratar de disminuir al maximo las dosis
de radiacién que todo paciente recibe, por lo tanto la primera
y mds evidente ventaja es que no somete a los pacientes a
radiacion. Esto, ademds, nos permitird realizar estudios mas
amplios y dindmicos. Es decir, podemos estudiar la malfor-
macion tordcica en las diferentes fases de la respiracion y
ver como se comporta. Al igual que Birkemeier y cols.(©),
hemos encontrado que mediante 1a RM-c el célculo del indice
de Haller y de correccién fue posible tanto en inspiracién y

VOL. 30 N°2, 2017

espiracion, encontrdndose diferencias considerables con el
ciclo respiratorio. Esto también serfa posible con una TC pero
a costa de una gran dosis de radiacién. Asimismo, podriamos
repetir la RM tanto para ver la evolucién del paciente como
para comprobar el beneficio de las intervenciones correctoras.
Por lo tanto, la RM-c permite un estudio més adecuado del
dinamismo del PE(-3.

Otra ventaja es la capacidad de la RM-c de estudiar el
corazén desde un punto de vista tanto anatdmico como fun-
cional. No solo veremos la compresién sobre el corazén,
usualmente el ventriculo derecho, y su desplazamiento, sino
también es capaz de medir datos funcionales como la fraccion
de eyeccion. De acuerdo con la literatura reciente, hemos
encontrado disminucién de la FEVD en los pacientes con PE;
este hallazgo, junto con las alteraciones de la contraccién y
relajacion cardiaca secundaria a la impronta del esternon jus-
tifican la sintomatologia y podrian ser la causa de la mayoria
de los sintomas de estos pacientes durante la adolescencia®?.
Como comentamos al principio de este apartado, en aquellos
pacientes asintomdticos pero con fracciones de eyeccion en
rangos inferiores a la normalidad debemos esperar que los
sintomas aparecerdn en el futuro y ese dato debe ser conocido
tanto por los profesionales como por los pacientes y familias
para tomar las decisiones adecuadas.

La principal limitacion del estudio es el nimero de pa-
cientes y su caricter retrospectivo que no nos permite realizar
grandes aseveraciones.

CONCLUSION

Los datos preliminares sobre el uso de la RM-c en pa-
cientes con PE sintomético, grave o con secuelas psicoldgicas
secundarias demuestran que dicha prueba parece superior a
la ecocardiografia para la valoracion de la funcién cardio-
vascular, a la vez que permite la medicién de los indices de
gravedad de PE. Consideramos que la RM ha de ser tenida
en cuenta como prueba diagnostica en el estudio de lo pa-
cientes con PE. Mds alld de sus ventajas en la capacidad del
estudio cardfaco anatémico y funcional, es la ausencia de
radiacion la que hace que sea nuestra prueba de eleccién en
el momento actual.
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