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RESUMEN

Se presentdé el caso de un recién nacido masculino de 48 horas, de un parto vaginal
extrahospitalario no controlado, de una comunidad indigena, remitido de un hospital publico de
Maturin, Monagas, Venezuela, al Servicio de Imagenologia del Centro de Alta Tecnologia Ernesto
Che Guevara; por tener malformacidon de la pared toracica (onfalocele). Se le realizé tomografia
axial computarizada (TAC) de toérax en equipo multicortes, con reconstrucciones multiplanares
(2D, 3D) y en volumen rendering; con el objetivo de definir otras malformaciones asociadas, con
un diagndstico preciso para la correccidn quirdrgica precoz del defecto y el desarrollo normal de la
caja toracica. La TAC mostré un defecto de fusion total de las valvas esternales, que se

correspondia con una hendidura esternal, asociada a dextrocardia y onfalocele.
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ABSTRACT

A case of a 48-hour male newborn, from an extra-hospital vaginal delivery, with not controlled
pregnancy, from an indigenous community, transfered from a public hospital in Maturin, Monagas,
Venezuela to the Imaging Service of the Ernesto Che Guevara High Tech Center. He presented
chest wall malformation (omphalocele). Thorax Computerized Axial Tomography (CAT) was
performed in multislice equipment, with multiplanar reconstructions (2D, 3D) and in rendering
volume, to define associated malformations for an accurate diagnosis, early surgical correction
which allows normal rib cage development. The CAT showed a total fusion of the sternal leaflets,

related to a sternal cleft with dextrocardia and omphalocele.

Keywords: sternum, sternal cleft, congenital malformation, newborn.

INTRODUCCION

La hendidura esternal es una rara malformacién congénita de la pared del torax, de muy baja
frecuencia (uno de cada 50 000 mil recién nacidos) e incidencia desconocida. En la literatura se
reportan casos aislados que no superan el centenar, con una frecuencia de 0,15% de todos los

pacientes portadores de malformaciones toracicas.!:?

Se produce por una alteracion congénita, en el transcurso del desarrollo embrioldgico del tdrax
entre la 6m2 y 9m@ semanas de vida intrauterina, en direccién craneo caudal. Provoca un defecto en
la linea media esternal con faltas de fusidn variables de las valvas esternales de etiologia
desconocida. En este periodo embrionario, algunos autores sospechan de una ruptura del

corion.2-4

El defecto debe ser reparado precozmente para restablecer la proteccién 6sea 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 toracica.!: 3 Estas malformaciones se

clasifican en parciales o totales.

Las parciales pueden ser superiores, medias o inferiores. La mas frecuente es la hendidura parcial
superior, mientras que la menos frecuente es la hendidura total. Generalmente se producen de

forma aislada, pero también han sido descritas en asociacién con malformaciones cardiacas y del
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sistema nervioso central, hemangiomas cervicofaciales, onfalocele y coloboma ocular; ademas de
representar una parte de la pentalogia de Cantrell; condicion relacionada con cardiopatias y tasas

de mortalidad mas altas.t:5:6

PRESENTACION DE CASO

Se presentd el caso de un recién nacido masculino de 48 horas, de un parto vaginal extra
hospitalario no controlado, por proceder de una comunidad indigena. Al nacer con peso de 2700
g, talla de 48 cmy puntaje de Apgar 6, tuvo dificultad respiratoria y cianosis (distrés respiratorio).
Con la exploracioén fisica se evidencié un defecto en la pared toracica antero inferior, a nivel de la
linea media esternal, a través de la cual protruye una estructura alargada cubierta por piel en

relacién con onfalocele (fig. 1).
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Fig. 1 Recién nacido de 48 con defecto en pared
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toracica tipo onfalocele cubierto por piel

Fue remitido de un hospital publico de Maturin, Monagas, Venezuela, al Servicio de Imagenologia
del Centro de Alta Tecnologia Ernesto Che Guevara, donde se realizd estudio de tomografia axial
computarizada (TAC) del tdérax en equipo multicortes, con reconstrucciones en 2D, 3D,
multiplanares y en volumen rendering. En dicho estudio, ademds del onfalocele (fig. 2); falta de
fusidon total de las valvas esternales (hendidura esternal total) (fig. 3) y malformacién cardiaca de

posicion, con corazén hacia la derecha (dextrocardia) (fig.4).
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Fig. 4 Reconstruccion bidimensional (2D). Corazdén hacia la derecha (dextrocardia)
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El recién nacido se remitié a los servicios de cirugia pediatrica para la correccion quirdrgica del

defecto congénito.

DISCUSION

Segun el estudio publicado por Hanson en 1919, el esternén aparece en el embriéon de 6 semanas
en forma de 2 bandas laterales, independientes de las costillas, que se aproximan gradualmente y
se fusionan simultdneamente en Ila linea media. Dicha unidon se completa en Ila
9na semana de vida embrionaria. Se plantea que, las hendiduras congénitas del esternén son
resultado de una falta de fusion en la linea media de las bandas simétricas esternales; #
padecimiento de etiologia desconocida con baja incidencia, asociado a otros defectos de la linea

media, como el onfalocele.1-4

Esta extrafla anomalia, se reporta con una frecuencia de 0,15% de todos los pacientes portadores
de malformaciones toracicas,!?2 por lo que debe ser detectada y tratada precozmente, pues
produce una falta de proteccién de los érganos del mediastino, fundamentalmente cuando se trata
de hendiduras totales; pues producen un cuadro de "distrés" respiratorio variable, por

inestabilidad de la caja toracical-3® que, junto al onfalocele provoca el ingreso del paciente.

El defecto esternal congénito debe ser corregido precozmente. En los primeros meses de vida, la
caja toracica tiene una constitucion mas cartilaginosa y elastica, lo que permite una cirugia mas
sencilla con muy buenos resultados.®” A mayor edad, la cirugia es mas invasiva y de mayor

complejidad con resultados variables.

La TAC multicortes, como modalidad diagnéstica, resulta un método de eleccion para el
diagndstico de malformaciones congénitas toracicas en el neonato; pues brinda una excelente
informacion anatdmica para la planificacidon quirdrgica. Se considera que durante la vida
intrauterina, un diagndstico ecografico oportuno de las malformaciones asociadas a esta
enfermedad, como las cardiacas y el onfalocele definen la continuidad del embarazo y previenen
lesiones invalidantes en el paciente; por lo que se hace necesario un sistema de salud como el
nuestro, con un programa materno infantil que garantiza el diagndstico precoz de las

malformaciones congénitas.
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