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RESUMO

As deformidades da parede toracica anterior ou de-
formidades pectus em criancas e adolescentes tém sido
tratadas por especialistas que ndo estao acostumados a
lidar com a fisiologia do crescimento ésseo e cartilagens,
0 que leva a equivocos e resultados questionaveis. Estu-
dos sobre a etiologia, patogenia e os resultados obtidos
com um tratamento ortético sdo descritos pelo autor, en-
fatizando que as defor midades pectus dizem respeito a or-
topedia.

SUMMARY

Pectus deformities: new concepts and orthopedic approach
in children and adolescents. First part

Anterior chest wall deformities or pectus deformities of
children and adol escents have been treated by specialists not
used to dealing with the physiology of growing bones and
cartilages, leading to misconceptions and questionable re-
sults. Sudies on the etiology, pathogenesis and results of an
orthotic treatment are described by the author emphasizing
how pectus deformities are related to orthopedics.

INTRODUCAO

A falta de orientag@o adequada para criangas e adoles-
cents portadores das deformidades da parede toracica ante-
rior conhecidas como pectus carinatum e pectus excavatum
€ notdria no meio médico. Geralmente a orientacdo dada aos
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portadores destas deformidades, doravante denominadas em
conjunto “deformidades pectus’, € de que nada aém da ci-
rurgia pode ser feito para tentar resolver seu problema. Opi-
nides médicas pessoais de que o0 paciente deva aceitar a de-
formidade causam tremenda frustragdo a ele e aos seus pais,
gue muitas vezes apresentam-se angustiados com 0s pro-
blemas psicoldgicos que a deformidade traz para seu filho
adolescente. A citagdo de Lester de que tais deformidades
sdo amplamente reconhecidas, pobremente compreendidas
e, geramente, negligenciadas®™, é infelizmente verdadeira
ainda nos dias de hoje. A opc&o cirdrgica representa a asso-
ciacdo de riscos operatorios a complicagBes pds-operatorias,
altos custos e resultados insatisfatérios. Buscando solucéo
para tdo complexa patologia, o autor vem, desde 1977, dedi-
cando-se ao estudo destas deformidades, procurando enqua-
drar seu tratamento dentro dos principios basicos da Ortope-
dia. Parte de suas pesquisas foram desenvolvidas no Alfred I.
duPont Institute dos EUA (1990-91), onde p&de comprovar
gue as deformidades pectus sdo basicamente uma patologia
gue diz respeito a &rea ortopédica.

INCIDENCIA, CASUISTICA (GERAL)
E PREVALENCIA

As deformidades da parede torécica anterior séo bem
mais frequentes do que uma série de outras patologias orto-
pédicas pediétricas, como, por exemplo, a luxacdo congéni-
ta do quadril e o pé torto congénito. Enquanto a incidéncia
da luxac&o congénita do quadril é descrita como sendo de 1
a 1,5 para cada 1.000 nascimentos™®, e a do pé torto con-
génito como sendo de 1 a 1,2 para cada 1.000 nascimen-
tos™*®, harelatos de que o pectus excavatum incide em uma
a cada 300 criangas nascidas vivas®. Em nossa casuistica,
de um total de 409 pacientes, sendo 379 estudados no Brasil
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de 1977a agosto de 1994 e 30 estudados nos Estados Unidos
de julho de 1990 a junho de 1991, o pectus carinatum (306
casos) prevaleceu sobre 0 pectus excavatum (103 casos).

ETIOPATOGENIA

Conceitos béasicos

Os mecanismos biolégicos para o desenvolvimento das
deformidades da parede torécica anterior ainda ndo foram
claramente estabelecidos. Confusdo tem sido feita na litera-
tura a respeito da anatomia e fisiologia do esterno em cresci-
mento, principalmente devido a mencdo de suturas™'***
gue comprovadamente ndo existem no esterno. Tais descri-
¢Bes podem ter contribuido para a repeticdo durante anos de
um conceito equivocado™**"® e, para uma dificuldade
de interpretacdo de uma patologia de natureza ortopédica.
Suturas sdo jungdes fibrosas que existem apenas no cranio™.
A ossificagdo endocondral do esterno®* ™™ e a disposicio
em colunas das células cartilaginosas da jungdo costocondral
dos arcos costais™* receberam pouca atencdo até recente-
mente. Placas de crescimento cartilaginosas, histologicamente
idénticas as placas de crescimento dos 0ssos longos, sdo as
estruturas que realmente existem entre 0s segmentos 6sseos
do esterno e ao nivel das jungBes costocondrais dos arcos
costais de criangas e adolescentes™* (figura 1 ). No Institu-
to duPont, o autor elaborou experimento em que provocou
les@o por eletrocoagulagdo das placas de crescimento do cor-
po esternal de ratos imaturos e obteve, com o crescimento
dos animais, encurtamento do esterno e deformidades toré
cicas que se assemelharam as deformidades pectus dos hu-
manos, demonstrando que as placas de crescimento do ester-
no podem ser pontos de origem destas deformidades. Pos-
sivel participaco das placas de crescimento das jungdes cos-
tocondrais dos arcos costais na génese de tais deformidades
ndo foi avaliada pelo experimento, mas tal hip6tese ndo po-
de ser desconsiderada™® .

Concetos clinicos

Classificago — Classificamos as deformidades que en-
volvem protrusdo da parte central da parede torécica ante-
rior, ou pectus carinatum, de acordo com a localizagdo ana-
tbmica do 4pice da protrusdo. Assim sendo, temos o0 pectus
carinatum superior (PCS), o inferior (PCl) e o lateral (PCL)™
%% Coexisténcia de depresses costais sd comuns no PCI
e no PCL. Classificamos as deformidades que envolvem de-
pressdo da parte central da parede torécica anterior, ou pectus
excavatum, de acordo com a extensdo da depressdo, em ti-
pos amplo (PEA), mais comum, e localizado (PEL), mais
raro e cuja depressdo se restringe a area esternal .
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Fig. 1 — Esquema da parede torécica anterior de uma crianga: os locais das
placas de crescimento do esterno e dos arcos costais estdo representados
em listras, a parte 6ssea em pontilhado e a cartilaginosa em branco (A). Em
B, vé&-semicrofotografia do aspecto histolodgico de uma placa de crescimento
0 esterno (coloracdo HE, 100x).

Fig. 2— Formas idiopaticas de "pectus carinatum” (A) e de "pectus excava-
tum*(B).

Formas de ocorréncia — Observamos que estas deformi-
dades podem acontecer em trés diferentes circunstancias. Na
primeira delas, a mais comum, 0 paciente apresenta um pec-
tus puro ou idiopatico, sem relacionamento com patologias
Osseas (figura 2). Na segunda forma de ocorréncia, que cha-
mamos pectus patolégico, a deformidade vem acompanhan-
do o quadro clinico de doengas que tém o crescimento e 0
desenvolvimento de esqueleto afetados, como por exemplo
raquitismo “, sindrome de Marfan™, displasia de McKu-
sick", osteogenesis imperfecta (figura 3) e outras. A terceira
e Ultima forma seria aguela que classificamos como pectus
iatrogénico, causado por abordagens cirurgicas que lesem as
placas de crescimento do esterno ou costelas (figura 4). Nos-
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sos estudos, mencionados ou referenciados neste artigo, di-
zem respeito ao pectus idiopdtico. Entretanto, vale observar
gue a presenca de protuberéncias nas jungdes costocondrais,
conhecidas como “rosario raquitico”, existentes em criancas
raquiticas “**™ certamente representam a presenca de um
disturbio nas placas de crescimento dos arcos costais. A de-
formidade pectus que pode acontecer nestes casos corres-
ponde aguela por nos classificada como PCI; as areas de de-
pressdes costais descritas como “sulcos de Harrison” %™
representariam arcos costais desproporcionalmente crescidos
em relag@o ao esterno. Muito embora ndo tenhamos detecta-
do raquitismo em nenhum de nossos 409 pacientes, este fato
reforca nossa hipétese de que distlrbios de diferentes ori-
gens possam afetar as placas de crescimento das jungdes cos-
tocondrais de pacientes com deformidades pectus em sua for-

ma idiopética.

A

Fig. 3 — Forma patolégica do “ pectus carinatum” em paciente do sexo fe-
minino, 13 anos de idade, portadora de “ osteogenesis imperfecta”. O perfil
do térax € mostrado em A e o0 aspecto geral da paciente em B.
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Etiologia— Um diafragma anormalrnente desenvolvido
foi sugerido no passado como o principal fator causal das
deformidades pectus “***%* | A rejeicdo de tal teoria se
baseia no fato de que ela ndo explica a grande variedade de
deformidades da parede torécica anterior®®. Um cresci-
mento anormal das costelas e cartilagens costais € defendido
por grande nimero de autores, sem que se mencionem 0s

pOﬂtOS de Origem deste crescimento anormal (14,17,21,23,26 53,55 ’
#0e1 A possibilidade de distirbios ao nivel das placas de

crescimento das jungdes costocondrais dos arcos costais é
uma hipdtese que apenas recentemente levantamos®®. A
participagdo de distarbios do crescimento do esterno nas de-

formidades pectus também vem h& anos sendo por nés de-
fendida® ",

Patogénese — Nossos estudos previamente detalha
dos®* mostraram que o crescimento do esterno pode ser
avaliado por indices radiogréficos e também pela ressonan-
cia magnética coronal deste 0sso. A percepcdo do PCl e do
PCL pode se dar ao longo da infancia ou apenas na adoles-
céncia, dependendo da gravidade da deformidade. Distir-
bios tanto do crescimento do esterno (figura 5) quanto das
cartilagens costais parecem estar presentes na génese destes
tipos de deformidades, bem como na génese do PEL®®.
Por apresentar uma depressdo relativa do esterno inferior, o
PCS é as vezes diagnosticado erroneamente como excavatum
(PEA/PEL). Entretanto, enquanto o PCS mostra também pro-
trusdo da porcdo superior do esterno e das cartilagens costais
paraesternais **, o verdadeiro pectus excavatum nio apre-

Fig. 4— Forma
iatrogénica de
"pectus carinatum”
em criangas de nove
anos de idade,
submetida a
cirurgia cardiaca
aos dois anos de
idade, quando
apresentava  térax
sem deformidade. A
deformidade se
instalou
progressivamente
até o aspecto atual
(AeB)e
certamente  resultou
da lesdo das placas
de crescimento  do
esterno  combinada
a um fechamento
inadequado  deste
0ss0. A cicatriz da
esternotomia  é
mostrada em C.
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Fig. 5 — Ressonéancia magnética coronal do corpo do esterno: note-se a hi-
poplasia e a irregularidade dos segmentos inferiores em crianga de cinco
anos de idade, portadora de “ pectus carinatum’ inferior (A). O aspecto nor-
mal do corpo esternal neste exame, numa crianga da mesma idade e sem
deformidade toréacica, € mostrado em B.

senta qualquer protrusdo esternal ou paraesternal"****. Tanto
0 PCS quanto o PEA e o PEL sd0 na maioria das vezes per-
cebidos ao nascimento ou ainda nos primeiros anos de vida.
Mas, o0 PCS e o PEA tém patogénese completamente dife-
rente. Nossos estudos apontaram para o PCS o encurtamento
do esterno, resultante da fusdo prematura de suas placas car-
tilaginosas de crescimento, com conseqlente despropor¢ado
devido ao crescimento continuado das cartilagens costais,
como o principal responsavel pela génese da deformidade.
Ja no PEA, parece ndo haver participacdo do crescimento do
esterno na génese da deformidade, sugerindo que um prova-
vel distirbio ao nivel das placas de crescimento das juncGes
costocondrais poderia ocasionar tal deformidade. Andlise pré-
via®*® mostrou que 43% dos pacientes com pectus carina-
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turn e 57% daqueles com excavatum apresentam historia de
outros casos de de formidade pectus na familia. As vezes,
tanto o pectus carinatum quanto o pectus excavatum mos-
tram-se presentes em uma mesma familia. Sessenta por cen-
to dos pacientes com pectus carinaturn e 48% dagueles com
excavatum apresentam também escoliose, normalmente dis-
creta. Exacerbacdo da cifose toracica existe em 22,5% dos
pacientes com pectus carinatum e em 11,9% daqueles com
pectus excavatum. Quase 37% dos pacientes com pectus ca-
rinatum apresentam também asma. Mas, semelhantemente a
incidéncia de asma na populagdo em geral®, apenas 7% dos
pacientes com pectus excavatum tém histéria de asma. Esta
diferenca é considerada estatisticamente significante e suge-
re que o esforgo respiratério presente na asma brénquica con-
tribui para o desenvolvimento de uma protruséo na parte cen-
tral da parede toracica anterior, em pacientes geneticamente
predispostos “**. A maioria dos pacientes asmaticos de nos-
sa casuistica apresentaram protrusdo tipo PCl ou PCL acom-
panhada de depressdes de cartilagens costais inferiores. Ou-
tras patologias que provoquem dificuldade respiratéria, como
pneumonias, rinite alérgica, desvio de septo nasal e hipertrofia
da adendide, parecem ter ocorréncia maior no excavatum do
gue no carinatum (33,3% vs 18,7%)"**. Tais forgas biome-
canicas parecem influenciar o crescimento do esterno e car-
tilagens costais, podendo contribuir para um crescimento des-
proporcional destas estruturas e para a ocorréncia da defor-
midade pectus, principalmente naqueles pacientes com pre-
disposicdo genética.

PORQUE TRATAR

A importancia da cosmese do térax é descrita no primei-
ro tratado sobre Ortopedia®”, que defende métodos conser-
vadores de correcdo de deformidades em criangas. Ndo ha
davida de que a presenca de deformidade da parede torécica
anterior, particularmente se grave, tem efeito psicolégico ne-
gativo sobre seu portador®. O auxilio médico é normalmente
procurado para alivio da deformidade, principalmente por
razdes cosmeéticas, durante a infancia e a adolescéncia. Estu-
do prévio mostrou que pode haver piora da deformidade sem
tratamento ®. A1ém disso, a diminuicdo natural da elastici-
dade das cartilagens costais com o envelhecimento dos indi-
viduos poderia contribuir para complicagdes pulmonares™,
descritas em pacientes adultos com deformidades pectus *
*® e seria uma raz&o adicional para indicacdo do tratamento
da deformidade durante o periodo de crescimento. Outro as-
pecto é o fato de que a correcdo da morfologia de uma caixa
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torécica deformada implica em consegiiente melhora de even-
tuais distlrbios respiratérios coexistentes™*.

PORQUE NAO TRATAR CIRURGICAMENTE

A forma mais divulgada de tratamento das deformida-

des pectus é a cirurgia. Entretanto, podemos encontrar na
literatura descricGes que desestimulam a abordagem cir(rgi-
ca durante o periodo de crescimento. A informacdo de que
existem, apenas para 0 pectus excavatum, mais de 40 técni-
cas cirlrgicas diferentes® levanta a suspeita de que uma
técnica operatOria ideal para criangas e adolescentes, basea
da nas reais causas das deformidades pectus, ainda nédo foi
desenvolvida. Heydorn e co-autores descrevem que as técni-
cas operatérias permanecem controversas e um resultado per-
feito ndo é obtido qualquer que sgja a técnica empregada™.
Humphreys e Jaretzkl afirmam que é féacil de se ver porque
ndo ha concordancia entre os cirurgides sobre os métodos e
porgue modificagdes continuam a ser preconizadas. De acordo
com estes autores, cirurgides que reconhecem 0 nUMero cres-
cente de resultados ruins, a medida que estes resultados se
deterioram com a idade de seus pacientes, tendem a culpar a
técnica operatéria empregada e a procurar outra melhor™.
Maus resultados em criangas submetidas a cirurgia antes dos
12 anos de idade™ e resultados ruins a longo prazo sdo por-
tanto comuns na literatura®**. Nas abordagens cirlirgicas
ortopédicas dos 0ssos dos membros de criangas e adolescen-
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tes, todo o cuidado é normalmente tornado para se evitar le-
sar as placas de crescimento destes 0ssos, mas infelizmente
este cuidado parece ndo existir no que diz respeito as placas
de crescimento do esterno e arcos costais. Na literatura da
cirurgia torécica, ndo se encontra relato sobre presenca das
placas de crescimento do esterno e das juncbes costocondrais.
A correlacdo das deformidades pectus com distlrbios destas
estruturas apenas recentemente foi considerada™®. Dai acre-
ditarmos que as abordagens cirlrgicas, que normalmente en-
volvem esternotomias e osteocondrotomias®** ™™™ res-
seccio de cartilagens costais™®**® | fixagdo com materiais
ex6genos®*™ eturnover (giro em 180 graus) do esterno®
", podem simplesmente agravar distUrbios prévios do cres-
cimento do esterno e cartilagens costais. 1sso explicaria 0s
relatos de resultados ruins a longo prazo e nos leva a ter uma
atitude restritiva quanto a abordagem cirdrgica durante o
periodo de crescimento. Relatos de vérias outras complica
cOes operatérias de alta morbidade, tais como infeccdo de
ferida, hematoma, pneumotérax, atelectasia, cicatrizes gros-
seiras, queldide, diminuicdo da funcdo pulmonar e morte,
também s3o comuns na literatura™***e==™ o jgual-
mente geram restricdo a abordagem cirurgica.

(As referéncias bibliograficas seréo apresentadas no fim

da 22 parte deste trabalho, que seré publicada no préximo
ndmero).
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