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RESUMEN. Los procesos que afecten el crecimiento
normal o la funcion del térax causaran el sindrome de insu-
ficiencia toracica (SIT). Este se define como la incapacidad
del torax de sostener una respiracion normal y/o crecimien-
to pulmonar. La etiologia del sindrome puede ser secunda-
ria a deformidades de la columna, deformidades globales
del torax, disfuncién neuromuscular o la combinacidn de
éstas. Su manifestacion se basa en un historial que resal-
ta sintomas respiratorios, un examen fisico que demuestra
deformidad del torax, hallazgos anormales radiograficos
y/o tomografia computarizada del pecho, acompafiados
de alteracion en la funcion pulmonar o de otros estudios
de la funcion respiratoria. Este sindrome debe ser tratado
con premura debido a que progresivamente empeora con
el agravamiento de la condicion subyacente, lo que resulta
irreversiblemente desfavorable en los cambios fisiologicos
del pulmén y se relaciona con insuficiencia respiratoria
durante el desarrollo. El tratamiento expansor de costilla
conocido en inglés como vertical expandable prosthetic
titanium rib (VEPTR) propone restaurar el volumen y la
funcion toracica con el proposito de permitir el crecimiento
del torax a través del desarrollo del paciente. El tratamiento
se dirige a los componentes de la caja toracica como una
unidad, con el fin de prevenir o tratar la insuficiencia res-
piratoria. Sus indicaciones incluyen ninos con escoliosis
de desarrollo temprano que sean propensos a desarrollar el
SIT. El procedimiento propuesto conlleva una alta inciden-
cia de complicaciones y resultados conflictivos que limitan

ABSTRACT. The compendium of disorders that affect
the normal growth or function of the thorax will cause
Thoracic Insufficiency Syndrome (TIS). TIS is defined
as the inability of the chest to sustain normal breathing
and/or lung growth. The etiology of the syndrome may
be secondary to spinal deformities, global deformities of
the chest, neuromuscular dysfunction or the combination
of any these. Its manifestation is based on a history that
highlights respiratory symptoms, a physical examination
that demonstrates chest deformity, abnormal radiographic
findings and/or computed tomography of the chest,
accompanied by alterations in lung function or other
studies of respiratory function. This syndrome must be
treated with haste since it progressively worsens with
the aggravation of the underlying condition(s) which is
unfavorable to the irreversible physiological changes of
the lung that occur during development, and are directly
related to the respiratory insufficiencies. The vertical
expandable prosthetic titanium rib (VEPTR) was developed
as a treatment procedure that aims to restore the volume and
function of the thorax with the purpose of enabling thoracic
growth during the development of the child or adolescent.
The treatment targets the components of the rib cage as a
unit, in order to prevent or treat respiratory insufficiencies.
Its indications include children with early development
scoliosis who are prone to develop SIT. The proposed
procedure entails a high incidence of complications and
conflicting results that limit its efficacy as a treatment,
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su eficacia como tratamiento, por lo que es un tema de gran
controversia en la literatura médica.

Palabras clave: Sindrome, torax, columna, nifios, tra-
tamiento.

Introduccion

El crecimiento pulmonar depende de la caja toracica' que
incluye: la columna vertebral, las costillas y el esternén, y
provee un volumen adecuado.”” El volumen del torax esta
determinado por altura, anchura y profundidad. Las costillas
y el esternén proveen el componente de profundidad y an-
chura, mientras que la columna vertebral provee el compo-
nente vertical del volumen toracico. Ademas de alcanzar un
volumen estable, el torax necesitara la habilidad de cambiar
este volumen y asi sustentar una respiracion adecuada. La
habilidad de cambiar el volumen dependera de un diafrag-
ma estable y un movimiento coordinado y activo por parte
de las costillas durante la respiracion. Este movimiento exi-
ge la presencia de costillas separadas, musculos intercosta-
les y un térax funcional.

Por lo tanto, el desarrollo normal de los pulmones y su
funcion estaran estrechamente relacionados al crecimiento
de la columna vertebral, costillas y esternén en la nifiez y
adolescencia. Todo aquello que afecte al crecimiento nor-
mal o la funcion del torax causara el sindrome de insuficien-
cia toracica. Este se define como la incapacidad del torax de
sostener una respiracion normal y/o crecimiento pulmonar.*
Es una condicioén que afecta principalmente la funcion bio-
mecanica del térax como propulsor de la respiracion y a su
vez inhibe la expansion de los pulmones.

La etiologia del sindrome de insuficiencia toracica puede
ser secundaria a tres procesos patologicos independientes o
la combinacion de ellos. El primero puede ser causado por
una deformidad de la columna que causa distorsion de la caja
tordcica que afecte el volumen y la funcioén tales como esco-
liosis o cifosis de desarrollo precoz.’ El segundo es cuando la
deformidad es a nivel global y afecta todos los componentes
del torax (costillas, esternén y columna vertebral) como seria
en el caso de displasia espondilo torcico, displasia espdndilo
costal, osteogénesis imperfecta,” acondroplasia o el sindrome
de Jeune. El tercer proceso es cuando una disfuncioén neu-
romuscular afecta el funcionamiento normal del torax, por
ejemplo: encefalopatias estaticas, distrofia muscular, atrofia
muscular, espina bifida o una lesion al cordon.’

Este sindrome se manifiesta en pacientes con un histo-
rial que resalta sintomas respiratorios, examen fisico que
demuestra deformidad del torax, hallazgos anormales radio-
graficos y/o tomografia computarizada del pecho, acompa-
nados de alteracion en la funciéon pulmonar o de otros es-
tudios de la funcion respiratoria. El objetivo de un posible
tratamiento de este sindrome serd restablecer la funciéon y el
volumen toracico a lo largo del crecimiento.
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which is why it is a subject of great controversy in the
medical literature.

Keywords: Syndrome, thorax, spine, children,
treatment.

El propésito de este articulo es realizar un analisis de la
data de diferentes publicaciones recientes acerca del sindro-
me de insuficiencia toracica y presentar un resumen com-
prensivo de las herramientas actuales para caracterizar y
manejar esta condicion.

Metodologia

Este trabajo busca evaluar toda la informacion disponible
sobre el sindrome de insuficiencia toracica, principalmente
todo aquello relacionado al crecimiento pulmonar, manifes-
taciones clinicas y del examen fisico, hallazgos radioldgicos
y de la funcidén pulmonar, tratamientos y sus complicacio-
nes. La metodologia del estudio se enfoco en la busqueda
computarizada de las publicaciones médicas en la base de
datos de PubMed del aiio 2003 al 2018 sobre el sindrome de
insuficiencia toracica.

Se obtuvieron 45 articulos recopilados de la base de da-
tos utilizando el dominio Thoracic Insufficiency Syndrome
para realizar la busqueda. Estos fueron evaluados y dis-
cutidos por varios ortopedistas pediatricos expertos en la
caja toracica para determinar su relevancia actual ante las
diferentes poblaciones y etnicidades. Se reconoce que exis-
te controversia universal entre los autores y la comunidad
cientifica. No se hizo ninguna busqueda manual que evalua-
ra las referencias de los articulos mencionados dentro de la
bisqueda en el portal PubMed.

Desarrollo pulmonar (lung growth)

El desarrollo pulmonar se caracteriza por ser un proce-
so complejo que fomenta la diferenciacion por regiones y
expande distintas estructuras en diferentes maneras. Los
pulmones luego del nacimiento aumentan 30 veces el vo-
lumen hasta alcanzar la madurez pulmonar.” A nivel de los
conductos aéreos este desarrollo s6lo implica un aumento
de tamafio y no un aumento en la cantidad de bronquios y
bronquiolos. La traquea aumentara de dos a tres veces su
tamano. En contraste, a nivel de capilares y alvéolos este
desarrollo implica un aumento en la cantidad de éstos. El
numero de alvéolos aumentara hasta seis veces haciendo
que el area de superficie alveolar y capilar aumente hasta
10 veces mas a causa del incremento en la cantidad de al-
véolos y capilares.®

El desarrollo pulmonar también dependera de la disten-
sibilidad de la caja toracica. Esto permitira la expansion de
los pulmones y facilitara su capacidad de funcionar como
propulsores de la respiracion. Al nacer, la distensibilidad de
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la caja toracica sera siete veces mayor que la de los pul-
mones. Esta proporcion disminuye hasta dos veces a los
tres afos. La distensibilidad continuara en descenso hasta
alcanzar en la adultez una distensibilidad toracica equitativa
a la pulmonar.” Por consecuencia, el crecimiento pulmonar
y toracico estan directamente relacionados,” ya que el vo-
lumen de los pulmones depende de la altura de la columna
vertebral, la anchura y la profundidad de la caja toracica.
Los desordenes que involucren el térax y la columna verte-
bral tendran una causa desfavorable en los cambios morfo-
logicos del pulmdn, que a su vez estan relacionados directa-
mente con la funcidn respiratoria durante el desarrollo. Por
ende, los cambios fisiolégicos pulmonares presentados en el
sindrome de insuficiencia toracica se deben a una alteracion
del desarrollo normal del pulmén secundaria a la deformi-
dad de la caja toracica.’

Es importante resaltar que el crecimiento y desarrollo de
los pulmones y alveolos es acelerado durante los primeros
cinco anos de vida. Por otro lado, el crecimiento de la co-
lumna vertebral también estara acelerado durante los prime-
ros cinco afios edad. En este periodo la columna crecera 1.3
cm por afo, luego .07 cm durante los proximos cinco afios
y 1.1 cm durante la pubertad. Al nacimiento la columna de-
bera medir 12 cm, a los cinco afios debe medir 18 cm y en
la adultez mas de 27 cm. La relacion entre la columna y los
pulmones se evidencia cuando los estudios mas recientes re-
conocen que si el ser humano no alcanza al menos la altura
promedio de un nifio de cinco aflos (18 cm), estara predis-
puesto a reflejar el sindrome de insuficiencia toracica. Los
primeros cinco afios se consideran como el periodo dorado
del desarrollo pulmonar y de la columna vertebral.*'’ No
cumplir con estos estandares puede representar una amena-
za a la funcion pulmonar normal.®

Manifestaciones clinicas

En el sindrome de insuficiencia tordcica se observa un
torax rigido, pequeilo y distorsionado que no provee el es-
pacio suficiente para el desarrollo pulmonar,'' lo que resulta
en deficiencias graduales en la funcion respiratoria. La agu-
dizacion de la deformidad durante el crecimiento se refleja
en un aumento del ritmo respiratorio, causando una respira-
cion mas esforzada y problemas para realizar sus activida-
des diarias.” Este sindrome progresivamente empeora con
el agravamiento de la deformidad de la columna o del torax
y/o la condicion muscular subyacente. No obstante, las ma-
nifestaciones clinicas a través del tiempo no coinciden ni se
correlacionan con los cambios en deformidad y funcion res-
piratoria.” Es por esto que los cambios en funcion pulmonar
no se observan hasta alcanzar una mengua significativa en
la distensibilidad toracica. La manifestacion clinica de estos
cambios atipicos sobresale durante el esfuerzo fisico e in-
fecciones respiratorias. También pueden presentar desérde-
nes en el suefio como ronquidos, apneas o hipersomnolencia
durante el dia a causa directa de la anomalia respiratoria.'
La insuficiencia clinica en estos pacientes se identifica con
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base en su facilidad de fatiga, inhabilidad de ejecutar sus
actividades del diario vivir en comparacion con sus pares
o historial de numerosos episodios de neumonia o bronqui-
tis."* Adicionalmente, se debe incluir en la evaluacion clini-
ca historial hospitalizaciones, episodios de neumonia y/o la
necesidad de utilizar oxigenacion asistida.'

Examen fisico

La evaluacion del examen fisico incluye: la medicion
del ritmo respiratorio, la auscultacion de los pulmones y
las medidas antropomorficas (peso, estatura, circunferencia
del pecho a nivel de la linea del pezén y longitud de las
extremidades). Un ritmo respiratorio anormal en las cifras
estandares es un indicativo de una insuficiencia respiratoria
oculta.” La examinacion de los labios y las puntas de los de-
dos puede ser util, ya que si presentan cianosis, esto sugiere
la presencia de una hipoxemia cronica.” La medida de la cir-
cunferencia del pecho se compara con los valores normales
para evaluar presencia de hipoplasia toracica global.* Se de-
ben realizar pruebas de excursion con el dedo para evaluar
la expansion del torax durante la respiracion,” y la prueba
de Adams donde se evalua la presencia de una joroba en la
espalda causada por una condicion subyacente.”'*

Hallazgos radiologicos

A los pacientes que sufren del sindrome de insuficiencia
toracica se les realizan radiografias anteroposteriores y late-
rales del torax y de la columna vertebral.'* La magnitud de
la escoliosis en la columna toracica (T1 a T12), usando el
angulo de Cobb, refleja una disminucion en el espacio dis-
ponible para el pulmén.” Se pueden observar anomalias de
las costillas como fusiones o ausencia de éstas.'® Se procede
a hacer tomografias computarizadas de térax, abdomen y
columna vertebral para confirmar la pérdida severa del vo-
lumen del hemitérax, lo que no es obvio en las radiografias
simples.® Estudios recientes se han enfocado en utilizar la
tomografia computadorizada para estimar los cambios en
el volumen pulmonar;'” sin embargo, los valores obtenidos
pueden estar sujetos a error, ya que los margenes inferiores
de los pulmones se mueven durante la respiracion.”

El protocolo establecido para determinar y evaluar la
trayectoria de esta condicion antes, durante y después de
implementar un tratamiento conlleva a una exposicion alar-
mante de radiacion en los pacientes de SIT. Los pacientes
son expuestos a niveles de radiacidon excesivos, sobrepa-
sando cuatro veces mas los niveles del promedio normal
de exposicion anual. Se ha observado un aumento en la in-
cidencia del cancer en pacientes con escoliosis idiopatica
que han requerido multiples evaluaciones radiograficas.'® La
mayoria de la exposicion ocurre durante la evaluacion ini-
cial de la condicion, donde las tomografias computarizadas
representan 74% de la exposicion total de la radiacion.'* Los
estudios futuros deben enfocarse en establecer un protocolo
que implemente reducir la exposicion de niveles de radia-
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cion en este grupo de pacientes mediante un desarrollo de
pruebas mas directas para determinar la funcién pulmonar
tales como MRI del pulmén u otras tecnologias que permi-
tan disminuir el uso de imagenes a base de radiacion.'®

Funcion pulmonar

La funcion pulmonar en nifios con SIT se caracteriza por
una disminucion en la capacidad funcional residual y capa-
cidad vital debido a la disminucién del volumen toracico;
también por un aumento en el volumen residual debido a la
incapacidad de los pacientes para exhalar por completo. La
condicidn se caracteriza con presentar mecanismos de una
enfermedad pulmonar restrictiva.'”'

El impacto de la condicion en la funcion pulmonar debe
ser examinado a través de la evaluacion de medidas de gases
arteriales y pruebas de funcion pulmonar (PFT)."” Las prue-
bas disponibles para determinar la capacidad vital forzada,
espirometria y pletismografia no se pueden utilizar efectiva-
mente en pacientes menores de cinco afos, debido a que éstas
exigen un esfuerzo de espiracion e inspiracion activa, acto
que el paciente a esta edad no puede realizar. Se han utilizado
procesos de sedacion tal como anestesia general,'”*’ lo que
permite determinar estas medidas en la funcidén pulmonar de
manera pasiva utilizando presiones externas.'” No obstante,
con los métodos de sedacion no se toma en consideracion el
impacto que conllevan los musculos accesorios de la respira-
cion.” Actualmente, no existe un acuerdo general sobre la me-
todologia ideal para determinar la funciéon pulmonar en nifios
con deformidades del SIT.”'**'A pesar de estas limitaciones,
una combinacion de evaluacion fisica y radiografica en con-
junto con el uso de tomografia computarizada y pruebas de
funcion pulmonar puede ser la base para evaluar la trayecto-
ria de los pacientes.*

En general el cuadro clinico de pacientes de SIT se pue-
de utilizar para clasificar la condicion relativa a su severidad
como leve, moderada o severa.” Los pacientes con una condi-
cidn leve muestran taquipnea durante el ejercicio, hipoapneas
mientras duermen y una capacidad vital forzada (FVC) mayor
de 70%. Un cuadro moderado se caracteriza por una taquip-
nea en descanso, funcion pulmonar asimétrica y una capaci-
dad vital forzada entre 40 y 70%. A nivel de leve y modera-
do, ambos muestran una razén disminuida en las presiones
espiratorias e inspiratorias maximas (MIP/MEP). El cuadro
clinico de insuficiencia toracica severa presenta retracciones
subcostales, poco aumento de peso a pesar de suplementacion
calorica, hipertension pulmonar, retencion de CO, al estar
despierto y una capacidad vital forzada menor de 40%. Final-
mente, en la clasificacion de moderado y severo se comparten
ciertas caracteristicas como retencion de CO, al dormir, nive-
les altos de hemoglobina y respiracién abdominal.

Tratamiento

La meta del tratamiento del sindrome de insuficiencia
toracica se enfoca en restaurar el volumen y la funcion to-
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racica con el propdsito de permitir el crecimiento del torax
a través del desarrollo del paciente.”’> En la actualidad, el
método que se utiliza para tratar SIT es el expansor de cos-
tillas conocido en inglés como vertical expandable prosthe-
tic titanium rib (VEPTR). Este fue descrito por el doctor
Campbell con el propdsito de tratar directamente la insu-
ficiencia toracica secundaria a anomalias de la columna.”
El objetivo de este aparato es proveer el espacio necesario
para el desarrollo pulmonar, maximizar el crecimiento de la
columna vertebral y evitar el progreso de la deformidad de
columna.>*? El tratamiento se dirige no sélo a la columna
vertebral, sino a la caja toracica como una unidad, con el
proposito de prevenir o tratar la insuficiencia respiratoria.®**
Inicialmente, VEPTR se destinaba a tratar nifios con costi-
llas fusionadas y escoliosis congénita, pero actualmente sus
indicaciones incluyen a nifios con escoliosis de desarrollo
temprano que estén propensos a desarrollar el sindrome de
insuficiencia toracica.”

El aparato es un sistema modificable que permite el mo-
vimiento en sus puntos de fijacion’* colocado en una cirugia
de reconstruccion toracica, que luego se alarga de dos a tres
veces al afio de acuerdo con el crecimiento del paciente.””!
Tiene como ventaja proporcionar un apoyo toracico lateral
y un apoyo medial a la columna vertebral sin colocar direc-
tamente instrumentacion en la columna. Este se coloca de
forma longitudinal de costilla a costilla, de costilla a area
lumbar o de costilla a pelvis, unilateral o bilateralmente.”’
Lo ideal es colocar el aparato inicialmente sin expansion, '
luego cada seis meses se hace un alargamiento del VEP-
TR en sala de operaciones. Cuando el paciente alcanza su
madurez esquelética, el sistema de VEPTR se remueve y
la correccion final consiste en una artrodesis permanente.”

Hay varios tipos de construcciones con VEPTR que se
utilizan de acuerdo con la deformidad de la caja toracica.
El tipo I se utiliza en condiciones de costillas ausentes y el
tipo II cuando hay costillas fusionadas. Ambos tipos corri-
gen escoliosis y consisten en colocar un VEPTR costilla a
costilla unilateral para la expansion. El tipo I1la se utiliza
en pacientes con el sindrome de Jarcho Levin y el tipo IIIb
con el sindrome de Jeune, donde se coloca un VEPTR en
ambos hemitdrax, ya que la restriccion del volumen toracico
en estas condiciones es global.** El VEPTR que se ubica de
costilla a pelvis es una alternativa para tratar pacientes con
mielodisplasia.’* Ademas, se han utilizado modificaciones
de VEPTR experimentalmente para tratar distintas condi-
ciones que se salen del espectro normal como osteogénesis
imperfecta tipo 3,° cifoescoliosis congénita,”' inclinacion
cervical causada por escoliosis toracica alta,’” entre otros.

Los estudios iniciales estipularon que la aplicacion de
la prétesis seria para estimular y mantener el crecimiento
esperado del paciente al disminuir el angulo de Cobb de
la escoliosis, aumentar la altura de la columna y el espa-
cio disponible para los pulmones y por lo tanto, corregir
la deformidad toracica.®'***** Varios estudios han repor-
tado correcciones en el angulo de Cobb de 74° a 57°,** de
74° a49°," de 79.5° a 57.5°'% y de 52° a 46.6°."> Gadepalli
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y colaboradores y Latalski y su equipo encontraron me-
joras de 29°° y 40%** en la correccion de escoliosis, res-
pectivamente. A nivel de la altura de la columna toracica,
Balioglu y colaboradores encontraron en 2015 un aumen-
to de 52.1 y 50% en las distancia entre T1-T12 y T1-S1,
respectivamente.'’ El aumento en el espacio disponible
para los pulmones (SAL) fluctua entre 3 y 7%.**"" Ba-
lioglu y colaboradores observaron en 2015 un aumento
promedio en el espacio disponible para los pulmones de
67.5% en el lado concavo y 64.8% en el lado convexo de
la deformidad."

Otro beneficio detectado con el uso del VEPTR ha sido
el aumento de peso en nifios con SIT, ya que se entiende que
toda ingesta calorica es consumida por el ejercicio respira-
torio que tienen que hacer estos nifios para sobrevivir.

Complicaciones

El procedimiento de VEPTR va acompaiiado de compli-
caciones que limitan su eficacia. Los problemas mas comu-
nes que presenta la literatura son la erosion de los huesos que
causa desplazamiento del aparato, infecciones y problemas
en la curacion de las heridas.** Estudios han reportado que la
incidencia de infecciones fluctia desde 9% hasta 44% de los
casos.''?>203% Eg comtn que se presenten desprendimiento de
la piel y dehiscencia de la herida, complicaciones asociadas
con niveles bajos de peso y mala nutricion.”’ Los problemas
de nutricion y pérdida de peso debido a deficiencias en la fun-
cion pulmonar son comunes en pacientes con SIT.

Se ha observado que si la plataforma superior se coloca
mas arriba de T2 puede ocurrir un deslizamiento que causa
lesiones del plexo braquial o el sindrome de la abertura tora-
cica.'****! Otra complicacion que se presenta con frecuencia
es la osificacion de la prétesis luego de la implantacion de
VEPTR. En el estudio de Groenelfeld y colaboradores de
2013, el implante en el area de las costillas presentd 3% de
osificacion, en el area lumbar 23% y en el area pélvica 6%.
Un total de 11% de los pacientes presentaron osificaciones
en el primer afio de tratamiento. Se esperaba que esta osifi-
cacion no ocurriese, ya que el VEPTR no tiene contacto con
la columna vertebral.” Los cirujanos deben tomar en cuenta
las complicaciones y la posibilidad de eventos posiblemen-
te mortales en pacientes que son sometidos a tratamientos
quirtrgicos con el dispositivo VEPTR.** El aumento en la
incidencia de complicaciones se ha reportado de caracter
exponencial a medida que los procedimientos quirurgicos
tengan que repetirse.”’*

Hallazgos conflictivos

Los resultados obtenidos recientemente sobre el uso del
VEPTR son un tema de gran controversia en la literatura
médica. Inicialmente se pensaba que el VEPTR ayudaba a
aumentar el peso entre los pacientes con SIT, pero estudios
mas recientes han revelado que este aumento observado es
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debido al adelanto en el régimen alimenticio y nutricional
preoperatorio y postoperatorio. No estd asociado a la técnica
quirargica.”

Se observan grandes discrepancias entre autores en
cuanto al efecto del tratamiento en el progreso de la fun-
cion pulmonar. Campbell y colaboradores en 2004 descri-
ben que el VEPTR se desarroll6 con el objetivo de corre-
gir las deficiencias de falta de espacio y no para aumentar
la funcion pulmonar.”” Motoyama y colaboradores en
2006 mediante el uso de sedacidén determinaron que sus
pacientes tratados con el VEPTR mostraron un aumento
significativo en los parametros de capacidad vital forza-
da comparable con la razén de incremento observada en
una poblacion saludable.”” Waldhausen y colaboradores en
2007 alegaron que la mejoria en el aspecto de la funcion
respiratoria era mas evidente en los pacientes mas jove-
nes.'” Mayer y colaboradores en 2009 reconocieron la au-
sencia en la mejoria de la funcién pulmonar y propusieron
la edad como un factor importante, ya que una interven-
cion tardia tendra repercusiones negativas en la funcidon
pulmonar.* Skaggs y colaboradores en 2009 mencionaron
que el tratamiento aumentaba el espacio toracico, pero los
estudios no demostraron una mejoria en la funcién pul-
monar.* Ramirez y colaboradores en 2010 no encontraron
cambios significativos en el pO,, pCO,, HCO, y ritmo res-
piratorio en los pacientes tratados con el VEPTR.”” Ga-
depalli y colaboradores en 2011 no encontraron ninguna
diferencia en los valores preoperativos y postoperativos
que apoyaran el uso del VEPTR para mejorar la funcion
pulmonar.’ Olson y colaboradores en 2011 resaltaron que
no se sabe como la toracoplastia de expansion con VEP-
TR afecta el crecimiento y funcion de los pulmones en los
pacientes con SIT.* Chatterjee y colaboradores en 2012
propusieron que hay que esperar al menos de dos a tres
afos para que la funciéon pulmonar de los pacientes ope-
rados vuelva a la normalidad y que los resultados después
de la cirugia no son confiables.’' Dede y colaboradores en
2014 no encontraron un progreso en el volumen y funcion
pulmonar mediante la comparacion de pruebas de funcion
pulmonar preoperatorias y postoperatorias.'” Waldhausen
y colaboradores en 2016 mencionaron que estudios sugie-
ren que la funciéon pulmonar no mejora con el tratamiento
VEPTR, pero si puede prevenir una progresion adicional
de la enfermedad pulmonar.”

Por otro lado, Emans y colaboradores en 2005 recono-
cieron que los pacientes operados seguian con insuficiencia
tordcica, ya que no mostraban una mejoria en su funcion
pulmonar ni un crecimiento pulmonar normal, pero aclaran
que no realizar tratamiento alguno podria resultar en el em-
peoramiento progresivo de la insuficiencia respiratoria. Por
esta razon, este tratamiento, aunque no elimina por comple-
to la condicion, si logra estabilizar el deterioro esperado.’
Mayer y colaboradores en 2016 observaron una reduccion
en el deterioro de la historia natural del sindrome y por lo
tanto, el uso del VEPTR se puede considerar funcionalmen-
te beneficioso.’



Sindrome de insuficiencia toracica

Conclusiones

El sindrome de insuficiencia toracica se define como la
incapacidad del térax de sostener una respiracion normal
y/o crecimiento pulmonar. Este sindrome se manifiesta en
pacientes con un historial que resalta sintomas respiratorios,
un examen fisico que demuestra deformidad del térax, ha-
llazgos anormales radiograficos y/o tomografia computari-
zada del pecho, acompaiiados de alteracion en la funcion
pulmonar o de otros estudios de la funcién respiratoria. El
objetivo de un posible tratamiento de este sindrome sera
restablecer la funcion y el volumen toracico a lo largo del
crecimiento. Actualmente la controversia radica en su tra-
tamiento, ya que la técnica disponible tiene algunos logros
muy limitados y representa un reto a la comunidad. El pro-
cedimiento propuesto conlleva una alta incidencia de com-
plicaciones y resultados conflictivos.
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