¢CuAL Es su DiAGNOSTICO?

JA. Villelabeitia Deusto

An Esp Pediatr 1997;46:519-520.

Caso clinico

Adolescente sano de 16 afios que en unarevision clinicase
observa un discreto aplastamiento del térax en sentido antero-
posterior, pectus excavatum bastante acentuado y una marcada
ausenciade lacifosis toracica. No refiere algias precordiales
ni limitaciones a gercicio u otros signos o sintomas atribuibles
al sistema cardiopulmonar.

Exploracion: peso 62 kg, talla 183 cm, tension arteria 120/70
mmHg. En la exploracion, ademés de los hallazgos citados, se
detecta un soplo al comienzo de lasistole, 11/V1 de intensidad,
eyectivo y con méxima localizacion en el segundo espacio in-
tercostal izquierdo. No clic. El segundo ruido cardiaco esdein-
tensidad normal y varia con los movimientos respiratorios des-
dobléndose en inspiracion. Diéstole normal. Pulsos periféricos
presentes, de intensidad normal y sincrénicos. La depresion
torécica, no evidente en el periodo neonatal, seinicid enlos pri-
meros afios de vida con un ligero hundimiento, alcanzando su
maxima profunidad en la pubertad y resultando en un embudo
profundo (Fig. 1). El soplo detectado no consta como presente
en losinformes de su pediatra habitual.

Estudio radiol6gico de torax: en la posicion anteroposte-
rior |os campos pulmonares'y vascularidad pulmonar son nor-
males. Tamario del corazon y silueta cardiaca normales sin
agrandamiento de cAmaras. Escoliosis de concavidad izquier-
da con desplazamiento cardiaco alaizquierda. Diametro trans-
verso detérax (DT), distancia entre los bordes internos de las
costillasa nivel del diafragma derecho, 30 cm. Enlaposicion
laterd, se observa un envaramiento de lacolumnavertebral to-
racicacon pérdida delacifosisfisiolégicay muy pequefio es-
pacio entre el segmento distal del esternon y la columna dor-
sal. Corazon aplanado ventro-dorsalmente. Didmetro antero-
posterior de térax (DAP) medio desde |a superficie posterior
del esternon d borde anterior de lavértebra T-8, 6 cm. Cociente
DAP/DT =0,2.

Trazado electrocardiografico (Fig. 2): frecuencia 60 ppm,
ritmo sinusal. Intervalos y segmentos normales. Eje QRS en el
plano frontal +150°. Voltgjes normaes. ComplejosrSR’ enaVR
y V1. Ondas T invertidas en derivaciones inferolaterales como
I, 111, aVF y V4.5, segmento ST sin desviacion significativa de
lalineaisoeléctrica.
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Deformidades esqueléticas del
térax y soplo cardiaco: ¢Inocente
VS organico?
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Figura 1. Térax aplastado en sentido anteroposterior y acentuado pectus
excavatum.
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Figura 2. Trazado electrocardiogréfico mostrando €/e QRS desviado ala
derecha, complgjosrSR enaVRy V1 y ondas T invertidas en derivaciones
inferolaterales.

Preguntas

1. Con los datos que se disponen ¢Cual seria su diagnosti-
coinicial?

2. ¢Qué procedimiento exploratorio estaria indicado para
un diagnostico de certeza?
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Sindrome de la espalda recta

1. Irregularidades estructurales 6seas del térax pueden ori-
ginar cualquier anomalia posicional del corazén por desplaza-
miento y compresion que resultan en unamayor proximidad del
miocardio ala pared anterior del térax aumentando asi lainci-
dencia de soplos y alteraciones electrocardiogréficas de dificil
interpretacion y que pueden dar lugar a problemas de diagnés-
tico diferencial con ateraciones estructurales o cardiopatias con-
génitas asociadas®. Deformidades de la cajatoracica, €l soplo
cardiaco y un electrocardiograma (ECG) anormal son los da-
tos fundamentales del caso clinico presentado.

El soplo sistélicoy & ECG -complejorSR’ enavRy V1y
un ge QRS desviado aladerecha- sugieren laposibilidad de una
comunicacion interauricular tipo «ostium secundum» pero
€l segundo tono cardiaco no esta desdoblado y fijo, signo aus-
cultatorio siempre presente y una de las pistas diagnosticas més
importantes en este tipo de lesidn. Tampoco en el estudio ra-
diol6gico estan presentes el agrandamiento de cimaras derechas,
laprominenciadel tronco de laarteriapulmonar ni e incremento
de lavascularidad pulmonar, hallazgos tipicos en las comuni-
caciones interatriales?.

Ondas T invertidas en derivacionesinferolaterales del ECG
no son comunes en la edad infantojuvenil a excepcidn de pato-
logias relacionadas con € miocardio (origen anémalo dearte-
riascoronarias, fistula coronaria, miocarditis aguda, parti-
cipacion miocérdicaen laataxia de Friedreich ...). Todos es-
tos pacientes tienen anomalias en € ECG caracterizadas por cam-
bios en los voltajes QRS pero principalmente en € segmento ST
y onda T, reflgjo de isquemia coronaria. Estas afecciones -cu-
yadescripcion seria prolija- cursan clinicamente de manerato-
talmente diferente al caso presentado y, por otra parte, en todas
ellas se observan desviaciones del segmento ST por encima o
debajo de lalineaisoeléctrica, un sensible indicador de isque-
mia o lesién de miocardio que no esta presente en el caso®.

Es conocida lafrecuente asociacion entre diversas anomali-
as esquel éticas de la caja torécica (pectus excavatum, ausencia
de cifosis dorsal) con prolapsos de la valvula mitral (PVM),
una afeccidn relativamente comun en la edad infantojuvenil que
puede ser de condicion aislada o asociada con otras cardiopati-
as congenitas o estructurales. En PVM aislado o idiopético, la
etiologia basica propuesta es un trastorno estructural por dege-
neracion mixomatosa de lamatriz de las valvas o por unadis-
genesiadel colageno de las cuerdas tendineas. Es més que pro-
bable que los PYM secundarios, asociados con alteracion car-
diaca subyacente, estén relacionados con anomalias miocardi-
cas y hemodinamicas o simplemente por cambios de la geo-
metria ventricular por reduccion del tamafio, funcién o forma
debidas a distorsiones del &rea auriculoventricular. Los hallaz-
gos auscultatorios dominantes son soplo sistdlico tardio en apex
precedido -pero no siempre- de un clic, signos que varian en el
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mismo paciente, de manera que es frecuente escuchar solamen-
ted clic. El ECG se caracteriza por trastornos de la conduccion
(bloqueos de rama, desviaciones del eje QRS en € plano fron-
tal), alteraciones de la repolarizacion (difasismo o inversion en
derivaciones inferolaterales sin desviacion de la linea isoel éc-
trica del segmento ST) y frecuentes disritmias como extrasis-
toles unifocales o crisis paroxisticas.

Deformidades externas que afectan al torax, como su aplas-
tamiento anteroposterior, marcada ausencia de la cifosis toréci-
canorma junto con la presencia de soplos cardiacos son lostres
componentes esenciales del denominado sindrome de la es-
paldarecta. Laausenciadeclic, € soplo a comienzo delasis-
tole con méxima audicidn en el foco pulmonar y el acortamien-
to del didmetro anteroposterior del térax -signo radiogréfico cla-
ve en el sindrome- son |os tipicos hallazgos de esta entidad; un
indice DAP/DT de térax menor de 0,4, ademas de soplo sistdli-
co de eyeccidn, se considera como criterio suficiente parae diag-
ndstico de la afeccion®. A menudo se encuentraen el ECG de
estos pacientes ateraciones de la despolarizacion atrial (P nega:
tivaen V), teracionesdel vector de despolarizacion de lasfuer-
zas QRS de activacion ventricular (desviacion del gje QRS),
retraso en la conduccidn eléctrica por e ventriculo derecho (com-
plgjorSR’ enV,), inversiones delaonda T en precordiales me-
diasy ondas S persistentes en precordialesizquierdas.

2. El ecocardiograma Doppler-color practicado a paciente
mostré cavidades normales con septos integros. VA vulas semi-
lunares normales. Flujos sin gradientes. Minimo prolapso mit-
rotricuspideo, sin repercusion hemodinamica.

Laecocardiografiaes el método mésfiable parael diagnos-
tico de certeza, aunque debe ser interpretada con cautela dado
que ladeteccion de un prolapso minimo es muy comdn, pudiendo
considerarse como variante normal y sin especial significancia
en losindividuos afectos.

En conclusion, se trata de un sindrome de espal da recta.
Corazdn comprimido y desplazado pero con anatomiay funcion
normales.
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