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Resumen

Se hereda por un rasgo autondmico recesivo ligada a un
solo gen de accion pleiotropica. Clasicamenle es caraclerizada
por una jaula tordcica larga, angosta y cilindrica y muesira
disminucién nolable de sus didmelros antero posterior y
ransverso, con compromiso de la funcion respiratoria. Los
ninos séveramente afectados suelen no superar el periodo
neonaltal,

Nuestro caso se lrata de recién nacido (Figura 1), con
retraso del crecimiento asociado a eslrechez tordcica con
deformidad y constriccion (Figura 2), presentando sindrome
de insuliciencia respiratoria que se agrava con la alimentacion
llevando a hipo ventilacidn, hipoxia e infecciones respiratorias
intercurrentes amerilande de ferapia intensiva. El tratamiento
consislio en la aplicacion de las inmunizaciones reglamentarias
(inmunoprofilaxis frente al virus sincitial respiratorio), plastia
quirdrgica para realizar l2 expansidn de la caja tordcica de la
IV a la IX costilla. E! procedimiento se realiza en hemitdrax
derecho (Figura 3,4), ameritando dejar lubo de drenaje lorécico
y manejo por la unidad de terapia intensiva en el posopératorio
inmediato, evolucionando en forma satislactoria siendo
necesario esperarunlapso entre 6 meses a 1 afo para realizar
la plastia del hemitdrax confra lateral,
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Abstract

A personal experience Is reported on a case operated by
our team, of thoraxic asphyxiant displasic (Jeune Syndrome)

Newly born with delay growth and respiratory insuficiency
that improved sustantealy affer an expansion of rigth hemitho-
rax making a crosing of ribs 4* to 9®. After this inprovement
he should require a similar surgery in left side after a year
postoperalory.

Key words: Thoraxic asphyxiant displasic. Jeune Syn-
drome. Lateral loraxic expansion.

Introduccion

n la literatura meédica naciente hubo una

confusion semantica, porgque los autores

publicaban casos y sindromes con varios
nombres y epdnimos. La fundacién The March of
Dimes " en Estados Unidos auspicié una serie de
reuniones para tratar el tema de defectos congeénitos
y prepard el terreno para que se elaborara una
clasificacion y asiterminara la confusion que existia
en el tema de las displasias hereditarias. Hasta que
la Sociedad Europea de Radiologia Pediatrica pudo
formular una Nomenclatura Internacional de
Trastornos Constitucionales de Huesos. Clasificando
esta displasia dentro del grupoc de las osteo-
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condrodisplasias en la cual existen anormalidades
en el crecimiento y desarrollo de cartilago, hueso o
ambos, identificable al nacer el nino. Descrita por
Jeune y col. en 1954 *“ aunque su sinonimia es
amplia de acuerdo a las areas esqueléticas afectadas
y el caracter de la alteracion (distrofia toracica infantil,
distrofia o displasia toraco-pélvica-falangica, distrofia
toracica). Clasicamente es caracterizada por una
jaula toracica larga, angosta y cilindrica y muestra
disminucidén notable de sus diametros antero poste-
rior y transverso ¥ (Figura 2) con consiguiente
compromiso de la funcién respiratoria, la severidad
de la patologia pulmonar no siempre guarda relacion
con el grado de estrechez toracica "*, asociado a
una afectacidén condrodistréfica de la cadera y los
miembros, estos son cortos y puede incluir tambien
polidactilia postaxil, hipoplasia ungueal o epifisis
cdnicas en manos y pies con fusion prematura. El
trastorno se hereda por unrasgo autonémico recesivo
ligada a un solo gen de accidn pleiotropica ', estos
recién nacidos presentan problemas respiratorios,
las formas letales suelen relacionarse con un fallo
respiratorio asociado, o no, a patologia infecciosa
broncopulmonar, si superan esta etapa en la
adolescencia o la vida adulta pueden presentar
insuficiencia renal constituyendo la segunda causa
de muerte.

Se desconoce su patogenia considerandose gue
el hecho primario es una alteracion del sistema
condrocitario presente en el cartilago de crecimiento
de todos los huesos del organismo salvo los de
osificacion conjuntiva '*, se han reconocido
alteraciones estructurales de otros organos y
sistemas (rinones, higado, pancreas, epididimo,
corazon, retina ' y pulmones) con diferente grado
de importancia clinica ®*. Las formas letales suelen
relacionarse con un fallo respiratorio asociado, o
no, a patologia infecciosa broncopulmonar. Los
nifos severamente afectados suelen no superar el
periodo negnatal #%,

Dieciseis procedimientos quirdrgicos se han
descrito para ampliar los diametros de la caja toracica,
pero el método que describimos a continuacion es
nuestra preferencia (Figura 5,6).

Caso clinico

Recién nacido (Figura 1) producto de segunda
gesta luego de 4 anos, embarazo controlado sin
complicaciones a término, al nacimiento presenta un
retraso del crecimiento asociado a estrechez toracica
con deformidad y constriceién, presentando sindrome
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de insuficiencia respiratoria que se agrava con la
alimentacidn llevando a hipo ventilacién, hipoxia e
infecciones respiratorias intercurrentes,

Al estudio radioldgico se aprecia una jaula toracica
larga, angosta, cilindrica y muestra disminucion no-
table de sus diametros antero posterior y transverso
(Figura 2).

Figura 1. Recien nacido.

Rx AP/LAT.

Figura 2.

Procedimiento quirurgico

1. Anestesia general inhalatoria.
2. Paciente en decubito supino.
3. Asepsia y antisepsia del térax.

4. Colocacidon de campos quirdrgicos.
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Identificacion del IV al 1X arco costal.
Incision por planos hasta visualizar arcos costales.

Las costillas son separadas de su musculo inter-
costal y la pleura parietal.

Se realiza la osteotomia de las costillas y el
periostio es dividido en sentido opuesto como
muestra la Figura 5.

El extremo largo posterior de la V costilla se une
al extremo large anterior de la sexta costilla para
crear expansion, el extremo largo posterior de la
VIl costilla se une al extremo largo anterior de la
VIl costilla, siendo suturados con alambre de
Cerclaje, las costillas IV y IX son osteotomizadas
en la linea media permitiendo la expansién
tordcica (Figura 6).

10.Los puentes de periostio son suturados junto

debajo de las costillas para crear nuevas areas
para la calcificacion (Figura 6),

11.5e coloca un tubo de tdrax, para drenaje.

12.Se sutura por planos.

Figura 3. Acto quirdrgico.
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Figura 4a. Posoperatorio.

Figura 4b. Rx posoperatorio.

Figura 6. Tecnica quirdrgica. Osteotomia costillas.
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