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Deformidad toracica como causa de compresion
traqueobronquial. A propodsito de un caso clinico pediatrico
Chest deformity as a cause of tracheobronchial compression.

A pediatric case
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RESUMEN

La escoliosis idiopdtica es la flexion y rotacién anémala de
los cuerpos vertebrales, que puede causar sintomatologia
respiratoria y alteracién de funcién pulmonar. El sindrome
de la espalda recta es una alteracion caracterizada por una
disminucién del didmetro anteroposterior del térax.

Se presenta a una paciente de 13 afios afectada de escoliosis
idiopdtica que desarrollé disnea de esfuerzo progresiva, estridor
inspiratorio y disminucién importante de funcién pulmonar,
secundaria a compresion extrinseca del bronquio principal
derecho y tercio medio traqueal por cuerpos vertebrales
tordcicos. A su vez, tenia una disminucién del didmetro
anteroposterior del térax, factor determinante enlaapariciéon de
los sintomas. Seintervino mediante fijacién de vértebra tordcica
T3-T11, con posterior mejoria clinica y funcional respiratoria.
La escoliosis asociada a alteracién de funcién pulmonar y
estridor debe hacer sospechar la existencia de compresién de
la via aérea, especialmente, en pacientes con reduccién del
didmetro anteroposterior del térax.

Palabras clave: escoliosis, obstruccion de las vias aéreas, disnea,
sindrome de la espalda recta, pediatria.

ABSTRACT

Idiopathic scoliosis is the abnormal flexion and rotation of
the vertebral bodies, causing respiratory symptoms and
altered pulmonary function. Straight back syndrome is a
decreased in the anteroposterior diameter of the thorax. We
present a 13-year-old patient with idiopathic scoliosis who
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developed progressive dyspnea, inspiratory stridor and a
significant decrease in pulmonary function, because of extrinsic
compression of the right main bronchus and the middle third
of trachea by the thoracic vertebral bodies. She had also a
decreased anteroposterior diameter of the thorax, being a
determining factor in the appearance of symptoms. Surgery
was performed by thoracic vertebra fixation T3 to T11, with
subsequent clinical and functional respiratory improvement.
Scoliosisassociated with altered pulmonary functionand stridor
should make us suspect the existence of airway compression,
especially in patients with reduction of the anteroposterior
diameter of the thorax.

Key words: scoliosis, airway obstruction, dyspnea, straight back
syndrome, pediatrics.
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INTRODUCCION

La escoliosis idiopdtica es una deformidad
de la columna vertebral que aparece por flexiéon
y rotacién anémala de las vértebras.!” Tiene una
prevalencia del 2-3 %, y predominan las formas
leves.’ Es mds comtn en los adolescentes y en
el sexo femenino, con relacién aproximada 3:1.
A nivel respiratorio, puede provocar un patrén
restrictivo por la disminucién de la excursién
diafragmadtica e insuficiencia muscular de la pared
tordcica o un patrén obstructivo por compresion
de la via aérea.?

Existen también otras anomalias de la
caja tordcica que pueden producir sintomas
respiratorios derivados de la compresién de
la via aérea (disnea de esfuerzo o sensacién
de falta de aire similar a una crisis asmaética),*
como el sindrome de la espalda recta o straight
back syndrome (SBS), caracterizado por una
reduccién del didmetro anteroposterior del térax
y la distancia entre el esternén y los cuerpos
vertebrales.*
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Se presenta a una paciente adolescente afecta
de escoliosis idiopdtica y sindrome de espalda
recta, que presenté compresion traqueobronquial
por vértebras de la columna dorsal.

RESUMEN DEL CASO

Paciente de 13 afios, mujer, que presentaba
disnea de esfuerzo progresiva asociada a
estridor inspiratorio en médxima actividad. Como
antecedentes, se destacaba la clinica de asma en
la edad escolar, con sensibilizacién alérgica a
alternaria y gramineas, y espirometria forzada
normal a los 8 afios (Tabla 1), insuficiencia y
prolapso de la vdlvula mitral sin alteraciones
en el electrocardiograma, y escoliosis
idiopdtica diagnosticada a los 12 afios, con
curva tordcica derecha T4-T11 de 32° y curva
lumbar compensadora T11-L3 de 23°, sin precisar
tratamiento ortopédico.

Referia episodios de dificultad respiratoria
relacionados con el ejercicio fisico intenso,
consistentes en taquipnea, sensacién de falta
de aire y ruidos inspiratorios de un afio de
evolucién. Permanecia asintomaética con la
actividad normal. En la exploracién fisica,
presenté escoliosis dorsolumbar, térax estrecho
en el didmetro anteroposterior, hiperlaxitud
articular y aracnodactilia. La auscultacién
pulmonar en reposo era normal con saturaciéon
de oxigeno (Sa0,) del 97 %, sin taquipnea ni
disnea. En la analitica sanguinea, se destacaba
eosinofilia (6,9 %) e inmunoglobulina E (IgE)
total de 209 mg/dl; el resto de los pardmetros
eran normales, con test cutdneos positivos a
alternaria y gramineas.

Se realiz6 el estudio de la funcién pulmonar y
se observé una clara alteracion en los valores de
espirometria forzada con capacidad vital forzada
(forced vital capacity; FVC, por sus siglas en inglés)
de 2,241 (63,7 %; -3,14 puntaje Z), volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (forced
expiratory volume in 1 second; FEV1, por sus siglas
en inglés) de 1,621 (51,9 %; -3,95 puntaje Z),
relacién FEV1/FVC del 72 % (-2,30 puntaje Z) y
flujo espiratorio forzado entre el 25 % y el 75 %
(FEF25-75) de 1,16 1/s (-3,64 puntaje Z), y la
prueba broncodilatadora fue negativa (Tabla 1).

En los meses posteriores, la curva escoliética
sufri6 un empeoramiento y pasé de 32° a 42° en
T4-T11 y de 23° a 32° en T11-L3, lo que asoci6
un aumento de la sintomatologfa respiratoria
(mayor disnea y estridor ante pequefios
esfuerzos) y disminucién de pardmetros

espirométricos. Por eso, se indicé la operacién
quirtrgica de la escoliosis, con el tratamiento
previo con corsé de Cheneau. Se realiz6 una
pletismograffa, en la que se informé limitaciéon
ventilatoria de tipo restrictivo y afectacién de las
vias aéreas periféricas (Tabla 1); leve descenso
de la capacidad de la difusién pulmonar con
constante de difusién normal y leve descenso de
la capacidad pulmonar total (total lung capacity;
TLC, por sus siglas en inglés) con aumento del
volumen residual (residual volume; RV, por sus
siglas en inglés). Se realizo el test de marcha de
6 minutos: presenté un descenso de SaO, hasta
del 95 %, recorrié un total de 582 metros y fue
bien tolerada.

Ante los cambios clinicos y funcionales
respiratorios, se realiz6 una tomografia
computarizada (TC) pulmonar y se observé
escoliosis dorsolumbar con rotacién de
cuerpos vertebrales y marcada reduccién
de la distancia entre el esternén y el cuerpo
vertebral, que originaban la compresién
extrinseca por cuerpos vertebrales del bronquio
lobar superior derecho, bronquio principal
derecho y bronquio intermediario (Figura 1),
con hiperclaridad pulmonar en el 16bulo inferior
derecho por atrapamiento aéreo (Figura 1). En
la fibrobroncoscopia, se apreci6 estenosis de,
aproximadamente, el 80 % de la pared lateral
izquierda de la trdquea en su tercio medio
(Figura 2) y del bronquio principal derecho e
intermediario.

Estos hallazgos sugirieron el diagnéstico de
compresion de la via aérea inferior (trdquea y
bronquio principal derecho) relacionada con
escoliosis y disminucién de la distancia entre
el esternén y el cuerpo vertebral, conocido
como SBS, una anomalia de la caja tordcica
caracterizada por una pérdida de la cifosis
fisiol6gica de la columna dorsal. Se oper6
quirdrgicamente a la paciente, y se realiz6
artrodesis circunferencial T3-L1 con evolucién
posoperatoria clinica y radioldgica satisfactoria.

En los controles posteriores, presenté una
mejoria de la sintomatologfa respiratoria y de
tolerancia al ejercicio, con discreta mejoria de
la funcién pulmonar tras la cirugia (Tabla 1).
Ante la sospecha clinica de sindrome de
Ehlers-Danlos, se realizé el estudio genético
de subtipos asociados (COL1A1, COL1A2,
COL3A1, COL5A1, COL5A2, TNXB) mediante
next-generation sequencing (NGS) y Sanger, sin
confirmacion diagnostica.



e344 | Arch Argent Pediatr 2020;118(3):e342-e347 | Presentacién de casos clinicos

DISCUSION

La afectacién de la funcién pulmonar en la
escoliosis es una complicacion ampliamente

demostrada en la bibliografia. Los mecanismos

implicados son por limitacién de la mecdnica
respiratoria o, con mucha menos frecuencia,

TabLA 1. Tabla de la funcién pulmonar del paciente (valores teéricos tomados de la Global Lung Function Initiative)

VALORACION PRIMERA VISITA | CONTROL | ANTES DE POSCIRUGIA
PRECONSULTA ANUAL LA CIRUGIA
(5 afos antes)
FVC (litros, %, SDS) 181L 2241L 156 L 143L 1881
95 % 637% 42 % 364 % 4T 4%
-0,41 508 3,14 SDS 5,11 5DS -5,65 5DS 4,57 SDS
FEV, (litros, %, SDS) 161L 1621 1,00L 1,06 L 140L
95,1 % 519% 33,3 % 304 % 39,8 %
-0,41 SDS -3,95 SDS 5,35 SDS -5,56 SDS 4,87 5DS
FEVY/FVC (%) 89 % 72% % 74% 74%
-0,13 505 -2,30 505 -2.47 3DS -2,10 508 -2,05 508
" FEF 25-75 (litros/segunda, 189 U= 116 Lis 0,68 Uis 0,77Us 105 Us
5Ds) -0,57 SDS -3,64 SD5 4,62 505 -4,54 505 4,08 5DS
PRUEBA NO REALIZADA, MNEGATIVA MEGATIVA
BRONCODILATADORA FEV1 + 7.2 % FEV1-1%
MMEF + 13,4 % MMEF + 7 %
| GRAFICA FLUJONOLUMEN
(FIV) . T- . e [
& .
. / o ] N
07 = . f : - .“ m.
05 1,0 1,.5 20 25 30 35 40 45 50
2 .‘"._ . f
TLC (litros, %) 32L
TO%
RV (litros, %) 1,36 L
130 %
RWTLC 423 %
179%
Resistencia 6,5
emH VLIS
Conductancia 0,07
115" emH;0

FVC: capacidad vital forzada; FEV: volumen espiratorio forzado; RV: volumen residual; TLC: capacidad pulmonar total;
FEF: flujo espiratorio forzado; MMEEF: flujo médximo mesoespiratorio; flow: flujo; vol: volumen; SDS: puntaje z.
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por compresion de la via aérea por los cuerpos
vertebrales.

En el primer supuesto, esta afectacion es
secundaria a una grave distorsién anatémica
del térax, que produce una reduccién de los
voltimenes pulmonares, una limitacién de la
excursion diafragmadtica y una ineficiencia de la
musculatura de la pared costal.>? Aparece, mds

FiGura 1. Imdgenes de la tomografia computada

frecuentemente, en escoliosis graves (> 70°), con
mayor ndmero de vértebras implicadas (= 7) y en
casos de pérdida de la cifosis tordcica normal.®
En el segundo supuesto, la obstruccién de la via
aérea es secundaria a la impresién directa de
los cuerpos vertebrales o indirecta por la fuerza
de traccion realizada por los érganos de la caja
tordcica rotados.®

A'y B) Compresion por el cuerpo vertebral del tercio medio traqueal. C y D) Compresién por el cuerpo vertebral del bronquio
principal derecho. E y F) Hiperclaridad pulmonar en el I6bulo inferior derecho por atrapamiento aéreo.

FIGURrA 2. Imdgenes de fibrobroncoscopia

" N

A) Compresion de la pared lateral del tercio medio traqueal. B) Obstruccién del bronquio principal derecho.
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Nuestra paciente presentaba marcada
disminucién de voldmenes pulmonares en
espirometria forzada y pletismografia, pese a
presentar una curva escoliética de 42° lo que
hacia sospechar que existiera otro mecanismo
causante de la alteracion funcional. Asimismo,
en nuestro caso, se observaba compresién
traqueal y del bronquio principal derecho por
cuerpos vertebrales, asociada a una disminucién
importante de la distancia entre el esternén y la
columna. Este hecho es un factor determinante en
el mecanismo obstructivo y se cree que se debe a
la coexistencia de la escoliosis con el SBS.

Este sindrome se caracteriza por una
disminucién del didmetro anteroposterior
del térax secundaria a la pérdida de la
cifosis fisiolégica de la columna dorsal y, en
consecuencia, una disminucién del espacio
entre el esternén y las vértebras dorsales.
Esta situacion suele ser asintomadtica. En caso
de presentar sintomas, las manifestaciones
cardfacas, como palpitaciones o dolor tordcico,
son las que aparecen con mayor frecuencia.”
En menor medida, puede aparecer presincope
por compresién del corazén y grandes vasos® o
sintomas respiratorios, como disnea de esfuerzo o
estridor por compresion de la via aérea, similares
a los que present6 nuestra paciente.

FiGura 3. Radiografia de térax

Los casos descritos en la bibliografia
corresponden a pacientes adultos; es una
situacion excepcional en la poblacién pedidtrica.
En 1956, se propuso como criterio diagnéstico que
la distancia entre T8 y el esternén fuese inferior a
1/3 del didmetro transverso del térax.? En nuestra
paciente, esta distancia era de 45 mm (Figura 3),
lo que representaba 1/5 parte del didmetro
transverso del térax y cumplia ampliamente este
criterio diagnéstico.

Tanto la escoliosis como el SBS pueden asociar
prolapso de la valvula mitral,* hallazgo que
también estd presente en nuestra paciente y fue
diagnosticado tras auscultarle un soplo sistélico
II/ VI sin presentar otra sintomatologia cardiaca
asociada. La asociacién de ambos sugiere un
origen comun por un trastorno del coldgeno tal y
como ha sido descrito en la bibliografia.'’

La radiografia de térax podria identificar a
aquellos pacientes que presentaran compresion
en la trdquea, pero no en un bronquio principal.?
En nuestra paciente, fue necesaria la TC de térax
para constatar dicha compresién bronquial, muy
atil para demostrar una marcada disminucién de
la distancia entre el esternén y el cuerpo vertebral.

El tratamiento quirdrgico de la escoliosis se
recomienda en presencia de dngulos superiores
a 40°, especialmente, si provoca sintomatologfa.

A) Radiografia anteroposterior, didmetro transverso del térax (253 mm).

B) Radiografia lateral, distancia entre T8 y el esternén (45 mm).
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El objetivo es prevenir, corregir o controlar la
progresién de la curva escoliética y prevenir/
tratar las complicaciones médicas secundarias."
No existe consenso sobre la evolucién de la
funcién pulmonar tras la cirugfa, y se pueden
observar casos con mejoria leve en los valores
de FVCy FEV1" o incluso empeoramiento con
respecto a la prequirtrgica.

El tratamiento del SBS consiste en la correccién
quirdrgica que condiciona la sintomatologfa
principal en cada caso, que puede implicar cirugfa
de esternén, columna vertebral o reimplantacion
de grandes vasos en caso de compromiso en este
nivel.”® Respecto a la repercusion del tratamiento
quirdrgico en la funcién pulmonar, en uno de los
casos descritos por Grillo et al., se observé una
mejoria de la funcién pulmonar tras la cirugfa
con mejoria de la sintomatologia respiratoria
en todos ellos.* Se han descrito casos de mejoria
con tratamiento rehabilitador en adultos.'*!
Se considera importante una alta sospecha e
investigacién de la compresién bronquial en
los pacientes con escoliosis, térax estrecho y
sintomatologfa respiratoria. B
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