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Resumen

La hendidura esternal es una malformacion congénita de la pared toracica que se origina en
una falla embrionaria de la fusién de las valvas esternales en la linea media. El defecto debe
ser reparado precozmente al nacer, para reestablecer la proteccion ¢sea de las estructuras
del mediastino, prevenir el movimiento paradojal de las visceras en la respiracion, eliminar la
deformidad visible y permitir un desarrollo normal de la caja toréacica. Objetivo: Notificar 2
pacientes portadores de esta infrecuente malformacion y revisar sus caracteristicas clinicas,
permitiendo realizar un diagnostico preciso, orientar el estudio y definir un adecuado trata-
miento. Casos clinicos: Recién nacido masculino con una hendidura esternal completa que
provoca un “distress” respiratorio y una preescolar de 4 afos, con una hendidura parcial del
tercio superior esternal, asociada a una cardiopatia congénita operada. Los pacientes son
sometidos a una reparacién quirdrgica que permitid un alta precoz y una evolucién clinica
favorable. Conclusion: La Hendidura Esternal es una malformacién de baja frecuencia que
debe ser corregida precozmente para evitar el uso de técnicas de mayor complejidad con
resultados variables.
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Cleft sternum: 2 clinical cases

Cleft sternum is a congenital malformation of the thoracic wall, arising in a deficiency in the
midline embrionic fusion of the sternal valves. The defect must be repaired early at birth, to
re-establish the bony protection of the mediastinum, prevent paradoxical visceral movement
with respiration, eliminate the visible deformity and permit the normal growth of the thoracic
cage. Objective: To present 2 patients with this infrequent malformation, reviewing their clinical
evolution. Conclusion: Cleft sternum is a low frequency malformation which must be corrected
early to prevent complications, and the more difficult correction in later life.
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INTRODUCCION

La hendidura esternal es una malforma-
cién congénita de la pared toracica de muy
baja frecuencia, que se caracteriza por un
defecto en la linea media esternal con gra-
dos variables de falta de fusién de las valvas
esternales. Esta malformacion es producto
de una alteracion congénita en el transcur-
so del desarrollo embrioldgico del torax. La
incidencia de la hendidura esternal es des-
conocida. Acastello reporta una frecuencia
de 0,15% de todas los pacientes portadores
de malformaciones tordcicas y las clasifica
en hendiduras parciales o totales'. Las for-
mas parciales pueden ser superior, media o
inferior. La forma mas frecuente es la hen-
didura parcial superior. La presentacion to-
tal es infrecuente?”.

Esta malformacion ocasiona una falta de
proteccion de los 6rganos del mediastino y
cuando es total puede ocasionar al nacer, por
inestabilidad de la caja toracica, un cuadro
de “distress” respiratorio de grado variable.

La hendidura esternal si bien es muy in-
frecuente debe ser reconocida y tratada
precozmente. En los primeros meses de vida
la caja toracica tiene una constitucion mas
cartilaginosa y elastica. La reconstruccion
precoz permite una cirugia mas sencilla y
con muy buenos resultados. Cuando se di-
fiere el tratamiento a edades mayores la
reparacion es de mayor complejidad y re-
quiere de un procedimiento mas invasivo.

Los dos pacientes que se presentan en
este reporte constituyen los primeros casos
clinicos reconocidos y tratados en nuestra
institucion. Ambos operados en una fecha
cercana, y que debido a la diferencia de
edad al momento del diagndstico, requirie-
ron un tratamiento quirdrgico diferente que
se detalla a continuacion.

Caso Clinico 1. Recién nacido con
hendidura Esternal total

Recién nacido de 41 semanas de gesta-
cion. Antecedentes maternos: Madre de 32
afios, G4A2P2, embarazo controlado sin
hallazgos patolégicos en controles prenata-
les. Parto eutdcico espontaneo, Apgar 8-9.

Dentro de los antecedentes destaca her-
mano varén de 4 afios de edad, que tam-
bién nacidé con una hendidura esternal total
y que fue operado en primera semana de
vida.

Al nacer se observa en examen fisico
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hendidura esternal total con un defecto de
aproximadamente 6 centimetros entre el borde
medial de ambas valvas esternales, latidos
cardiaco y de grandes vasos evidentes bajo
el plano de la piel. Presenta también defec-
to de pared abdominal tipo onfalocele pe-
quefio cubierto por piel (figura 1A). Ingresa
a unidad intensiva neonatal por sindrome de
distress respiratorio agudo secundario a ines-
tabilidad de la caja toracica (térax volante
congénito), requiriendo fraccion inspirada de
oxigeno hasta 50%. Ecocardiografia descarta
malformaciones cardiacas y comprueba in-
demnidad del pericardio. En Tomografia
computarizada de térax con reconstruccion
tridimensional se aprecia amplia diastasis
anterior de la caja tordacica, porcion superior
de valvas esternales abiertas (el resto de
las valvas no se aprecia en la tomografia
por ser una estructura cartilaginosa a esta
edad) e indemnidad del diafragma (figura 2).

Se opera al 72 dia de vida por una inci-
siéon media en region esternal, se identifican
valvas esternales separadas por un defecto
esternal total de 6 cm. Diseccién de muscu-
los pectorales y esternocleidomastoideo en
su porcidn esternal, rechazo de pleura parietal.
Reparacion del defecto afrontando valvas con
sutura PDS 0, puntos separados. Afronta-
miento controlado progresivo con buena to-
lerancia hemodinamica. Reparacion de pla-
nos musculares y piel (figura 3).

En el postoperatorio inmediato se man-
tiene conectado a ventilacién mecénica, con
requerimientos altos de oxigeno que van dis-
minuyendo durante los dias siguientes lo-
grando extubacién al séptimo dia del post
operatorio. Durante la hospitalizacion pre-
senta convulsiones ténico clénicas conclu-
yéndose finalmente que son secundarias a
una epilepsia, al igual que hermano descrito
con la misma malformacion. Alta al mes de
vida (figura 1B).

Caso clinico 2. Hendidura esternal
parcial superior

Nifia de 4 afios de edad, portadora de
una hendidura esternal parcial superior y
cardiopatia congénita tipo CIA y CIV. La
cardiopatia fue intervenida en periodo recién
nacido, sin embargo, la malformacion esternal
no fue corregida en esa oportunidad. Al exa-
men fisico actual presenta cicatriz de ester-
notomia previa en la regién esternal mas
inferior y hendidura parcial superior, que per-
mite observar latidos cardiacos evidentes
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Figura 1A. Recién nacido de 7 dias de vida con
Hendidura esternal total. También presenta defecto
en pared abdominal tipo onfalocele cubierto.

Figura 2. Tomografia de Térax de RN. Reconstruc-
cién tridimensional de caja toracica.

(figura 4A). Tomografia computarizada de
térax con reconstruccion, muestra defecto
esternal con separacién de valvas esternales
en la porcién superior del esternén (figura
5A). El defecto es muy evidente si se com-
para ademas con una imagen tomografica
de un paciente normal (figura 5B).

Se efectua reparacion del defecto me-
diante incisién en la region esternal superior,
Liberacion de valvas esternales del plano
de pericardio, el cual presenta adherencias

Figura 1B. Resultado Post operatorio al mes de Vida.
Se observa reconstitucién de la pared toracica, sin
defecto.

4 A
Figura 3. Cierre quirurgico de Hendidura. Se obser-
van ambas valvas esternales las cuales se aproxi-
man y se suturan en linea media.

fibrosas. Afrontamiento de valvas a linea
media se logra mediante desarticulacion
esterno clavicular y reseccion de 3 cartilagos
costales a cada lado, de acuerdo a técnica
quirurgica sugerida en literatura’. Extubacion
inmediata. Evolucion post operatoria satis-
factoria, alta al cuarto dia. Control a los 7
meses de la cirugia, paciente se encuentra
en excelentes condiciones generales con
defecto corregido y sin molestias (figura
4B).
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Figura 4A. Nifia de 4 afos con Hendidura esternal  Figura 4B. Control Post operatorio a los 2 meses de

parcial superior. Obsérvese el defecto con diastasis  la reparacion esternal.
esternal en pocion superior.

Figura 5A. Reconstruccion Tridimensional de torax Figura 5B. TAC de térax de un paciente con caja
de nifa de 4 afios. Se observa el defecto esternal,  toracica Normal. Se puede observar la morfologia
apreciandose las valvas esternales separadas, osifi- ~ normal del esternon, Orientacioén de la claviculas y
cadas a esta edad. arcos costales.
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Discusion

La hendidura esternal o “cleft esternal”
es una malformacién congénita de muy baja
frecuencia de la pared toracica existiendo
mayoritariamente reportes de casos aisla-
dos en la literatura. Esta malformacion es
producto de una alteracién congénita en el
transcurso del desarrollo embriolégico del
térax. El esterndn es una estructura meso-
dérmica que tiene un origen comun con los
musculos pectorales. Desde la sexta sema-
na de gestacion el mesoderma lateral se
dirige hacia ventral creando dos laminas
paralelas o pliegues. Durante la séptima se-
mana de gestacion, estos pliegues comien-
zan fusionarse en su porcién anterior crean-
do el cuerpo esternal y parte del manubrio.
La unidn se completa en la décima semana.
Se cree que los defectos esternales aisla-
dos son resultado de una falla en la fusion
de los pliegues laterales durante la 82 se-
mana de gestacion.

La etiologia es desconocida. No se ha
descrito predisposicion familiar, sin embar-
go, nuestro paciente Recién nacido tiene
como antecedente un hermano portador de
la misma malformacién. Esto tiene mucha
relevancia ya que podria corresponder al
primer reporte de un paciente con hendidu-
ra esternal completa con predisposicion fa-
miliar, ya que no existen en la literatura
mundial reportes de hermanos con idéntico
defecto.

Existen varias clasificaciones de hendi-
dura esternal, Acastello las divide en hendi-
duras esternales parciales o totales. Las
formas parciales pueden ser superior, me-
dia o inferior. La forma mas frecuente es la
hendidura parcial y superior'”.

Cuando se encuentra un defecto inferior
del esternon generalmente se asocia a ectopia
cordis toracoabdominal o a “Pentalogia de
Cantrell”. Esta ultima condicion se asocia a
cardiopatias y una tasa mas alta de mortali-
dad.

El defecto esternal superior, en cambio,
en la mayoria de los casos se presenta ais-
lado, sin otros defectos congénitos. La hen-
didura esternal total, presentada en el pri-
mer caso clinico es la menos frecuente y
no se asocia frecuentemente a otros defec-
tos cardiacos.

Existen hemangiomas cervicofaciales y
alteraciones vasculares que se asocian a
las hendiduras esternales'®. La paciente de
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4 afos tenia esta malformaciéon vascular
asociada y estaba localizada en la region
labial.

Las indicaciones de reparacion de la hen-
didura esternal son restaurar la proteccion
Osea de las estructuras mediastinicas, pre-
venir el movimiento paradojal de las visce-
ras en la respiracion, eliminar la deformidad
visible y permitir un desarrollo normal de la
caja toracica'2.

La evaluacién preoperatoria incluye:
ecocardiograma, radiografia y tomografia
computarizada de térax.

Con relacion a‘la edad de correccién del
defecto, existe consenso en que se obtie-
nen mejores resultados si la cirugia correc-
tora se realiza en periodo neonatal ya que
desde los tres meses de edad, la pared
toracica es mas rigida, tiene menor compla-
cencia, se produce mayor compresion de
las estructuras subyacentes al momento de
la reparacién y las técnicas que se necesi-
tan realizar seran de mayor complejidad’-268,
Estas incluyen condrotomias, desarticulacion
esterno clavicular, mioplastias en incluso el
uso de materiales protésicos®.

Como ofra alternativa se han utilizado
autoinjertos de cartilago, cresta iliaca, cos-
tillas, craneo parietal y periostio tibial con
buen resultado®.

La reparacion a temprana edad, como en
el paciente recién nacido descrito, es sim-
ple, consigue un buen resultado funcional y
cosmético ademas de lograr que el creci-
miento y desarrollo del esternén sea nor-
mal. Por el contrario cuando la reparacion
del defecto es diferida a edades mayores,
las técnicas quirurgicas reconstructivas son
de mayor complejidad y requieren de un pro-
cedimiento mas invasivo.
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