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Causas de intolerancia al esfuerzo en el pectus excavatum
Causes of Exercise Intolerance in Pectus Excavatum

IGNACIO M. RAGGIO" 4, MARTIN MUNIN" ', FERNANDO SPERNANZONI', JORGE THIERERVTAC. 1 \/[CTOR TORRES!,
MARCELO MARTINEZ-FERRO?, GASTON BELLIA-MUNZON?, JAVIER VALLEJOS3

RESUMEN

Introducciéon: En multiples estudios se ha determinado menor capacidad de esfuerzo en pacientes con pectus excavatum, pese
a lo cual no se ha logrado demostrar claramente un mecanismo fisiopatolégico que la explique.

Objetivo: Evaluar la hemodinamia cardiaca y la funcion sistodiastélica en reposo y en esfuerzo en pacientes con pectus exca-
vatum, comparandolos con controles sanos.

Material y métodos: Se estudiaron con eco estrés 111 sujetos portadores de pectus excavatum y 20 controles sanos.
Resultados: El diametro minimo a nivel del tracto de entrada del ventriculo derecho fue menor en los pacientes con pectus
excavatum: 1,29 *+ 0,26 cm/m? versus 1,89 = 0,25 cm/m? (p < 0,01).

La capacidad de esfuerzo maxima fue menor en los pacientes con pectus excavatum: 8,3 + 1,4 MET versus 15 + 4,5 MET (p
< 0,0001).

Se observaron signos de disfuncién diastélica del ventriculo izquierdo en el 34,6% de los pacientes con pectus excavatum y
en el 5% de los controles sanos (p = 0,007), y de disfuncién diastélica del ventriculo derecho en el 40% de los portadores de
pectus excavatum y el 15% de los controles sanos (p = 0,04).

El gradiente tricuspideo medio en el esfuerzo fue mayor en los pacientes con pectus excavatum: 6,21 + 2,29 mm Hg versus
4,8 + 1,17 mm Hg en los controles sanos (p = 0,01).

El area tricuspidea en el esfuerzo se mantuvo fija en los portadores de pectus excavatum: 1,48 + 0,57 cm?/m? versus 2,11 +
0,88 cm?/m? en los controles sanos (p = 0,0001).

Conclusiones: Los pacientes con pectus excavatum presentan alteraciones funcionales, probablemente producto de la compresion
cardiaca externa, que se evidencian por un diametro del anillo tricuspideo menor, un gradiente diastélico tricuspideo mayor
en el esfuerzo, un 4rea tricuspidea fija en reposo y en esfuerzo, y signos que sugieren disfuncién diastélica del ventriculo
izquierdo y el ventriculo derecho. Dichas alteraciones contribuyen a explicar la menor performance en el esfuerzo.
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ABSTRACT

Background: Despite several studies have reported lower exercise capacity in patients with pectus excavatum, none of them
could demonstrate a clear pathophysiology.

Objective: The aim of this study is to evaluate cardiac hemodynamics and systolic and diastolic function at rest and during
exercise in patients with pectus excavatum and compare it with healthy controls.

Methods: Stress echocardiography was performed in 111 subjects with pectus excavatum and 20 healthy controls.

Results: Patients with pectus excavatum had lower right ventricular inflow minimum diameter: 1.29+0.26 cm/m? versus
1.89%0.25 cm/m? (p <0.01).

Peak exercise capacity was lower in patients with pectus excavatum: 8.3+1.4 METSs versus 15+4.5 METs (p <0.0001).

Left ventricular diastolic dysfunction was observed in 34.6% of the patients with pectus excavatum and in 5% of the healthy
controls (p=0.007), while 40% of the subjects with pectus excavatum and 15% of the healthy controls presented right ven-
tricular diastolic dysfunction (p=0.04).

Medium tricuspid pressure gradient during exercise was higher in patients with pectus excavatum: 6.21+2.29 mm Hg versus
4.8+1.17 mm Hg in healthy controls (p=0.01).

The tricuspid valve area remained fixed during exercise in patients with pectus excavatum: 1.48+0.57 cm?*m? versus 2.11+0.88
cm?/m? in healthy controls (p=0.0001).

Conclusions: Patients with pectus excavatum present functional abnormalities, probably due to external compression of the
heart, which are evident by a small tricuspid annulus, a higher tricuspid pressure gradient during exercise, a tricuspid area
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that remains fixed at exercise and rest, and signs suggestive of diastolic dysfunction of both ventricles. Such abnormalities

contribute to explain the lower exercise performance.

Key words: Pectus excavatum - Echocardiography, Stress - Exercise Tolerance

Abreviaturas

AP Arteria pulmonar

ASE American Society of Echocardiography

DAT Diametro del anillo tricuspideo

DDVD  Disfuncion diastdlica del ventriculo derecho

DDVI Disfuncion diastolica del ventriculo izquierdo

GDT Gradiente diastolico tricuspideo

PE Pectus excavatum

TAPSE Tricuspid annulus plane systolic excursion (excursion

sistolica del plano del anillo tricuspideo)

INTRODUCCION

El pectus excavatum (PE) es una patologia de la caja
toracica por la cual el esternén se encuentra por debajo
del nivel del arco anterior costal, lo cual genera su hun-
dimiento en el térax y el consecuente desplazamiento
de los 6rganos intratoracicos. El hundimiento del es-
ternén puede ser solo de un tercio (superior, inferior o
medio), de dos o de los tres tercios. Puede “hundirse”
hacia la izquierda o hacia la derecha (¢il¢) y asi generar
diferentes alteraciones geométricas en la distribucién y
la configuracién tridimensional de los 6rganos intrato-
racicos. Multiples estudios muestran que los pacientes
portadores de PE presentan menor capacidad para
realizar esfuerzo. (1, 2) Otras manifestaciones relacio-
nadas con el PE han sido el sincope, (3) las arritmias
(4) y la hipercapnia. (5) Si bien no se han demostrado
alteraciones respiratorias que lo justifiquen, se ha
observado un indice de volumen sistélico menor, un
consumo méximo de oxigeno menor en la prueba de
esfuerzo, entre otras alteraciones. (6) En numerosos
estudios se hall6é una mejoria posterior a la operacién
correctiva. (6-10) No se ha demostrado una alteracion
en la funcion respiratoria basal, ni luego de la cirugia
correctiva. (11) Varios estudios con diferentes métodos
(resonancia magnética, tomografia computarizada) han
demostrado alteraciones anatémicas en relacién con la
disposicion tridimensional de los 6rganos intratoracicos
de los pacientes con PE. (12-15)

Sin embargo, no hemos encontrado estudios con
eco estrés en los que se hayan evaluado en estos pa-
cientes parametros anatémicos como el diametro del
anillo tricuspideo (DAT), ni funcionales como la fase
diastolica del ventriculo izquierdo (VI) o el ventriculo
derecho (VD), los gradientes intracardiacos, el volu-
men minuto cardiaco (VMC) o la funcién sistdlica de
los ventriculos.

Se realizé en forma prospectiva un eco estrés en
bicicleta supina con el objetivo de evaluar estos para-
metros en pacientes con PE y compararlos con los de
controles sanos.

TSVI Tracto de salida del ventriculo izquierdo

VCI-AD Vena cava inferior-auricula derecha

VD Ventriculo derecho

Vel IT  Velocidad de insuficiencia tricuspidea
VI Ventriculo izquierdo

vMmC Volumen minuto cardiaco

VP Valvula pulmonar

MATERIAL Y METODOS

Desde marzo de 2013 hasta diciembre de 2015 se reclutaron
en forma consecutiva 111 pacientes portadores de PE de
diferentes grados y 20 controles sanos que concurrieron al
laboratorio de eco estrés por control. Los controles debian
tener un ecocardiograma basal normal, haber concurrido por
control de rutina y tener menos de 35 anos. Los pacientes
con PE debian tener capacidad para realizar una prueba de
esfuerzo en bicicleta supina.

Se consigné la presencia de trastornos de conducciéon en
el electrocardiograma basal.

En el ecocardiograma basal se midi6 el didmetro minimo
diast6lico del tracto de entrada del VD, entendido como el
DAT, se estimé el VMC en el tracto de salida del VI (T'SVI)
y del VD [valvula pulmonar (VP)] con Doppler pulsado, se
midi6 el gradiente diastélico tricuspideo (GDT) con Doppler
continuo, las ondas S, e y a con Doppler tisular en el plano del
anillo tricuspideo y el septum interventricular, la excursion
sistélica del plano del anillo tricuspideo (TAPSE, del inglés
tricuspid annulus plane systolic excursion) en modo M, las
ondas E y A del Doppler pulsado trictispide y mitral; todas
estas determinaciones se realizaron en la vista de 4 cdmaras
apical. Con estas mediciones se determiné la funcién diast6-
lica del VD y del VI utilizandose como valores normales los
referidos por la American Society of Echocardiography (ASE),
y analizandose la funciéon diast6lica como variable cualitativa.

Se consideré en forma cualitativa la disfuncién diastélica
del VD (DDVD) como una relacién e/a < 0,6 y/o la relaciéon E/A
< 0,8 de acuerdo con los criterios de la ASE. (16) Al no existir
definicién sobre estos parametros en el esfuerzo, se tomaron
los mismos puntos de corte que en el reposo siempre que
existiese un cambio con respecto al basal, es decir, inversion
de la relacién E/A o e/a. Se consider6 en forma cualitativa la
disfuncion diastélica del VI (DDVI) en reposo como e < 7 cm/
seg, E/e > 15, velocidad de la insuficiencia tricuspidea (Vel IT)
> 2.8, de acuerdo con los criterios de la ASE 2009 cuando se
disefi6 el protocolo. (17) Se consideré arbitrariamente como
signo que sugiere DDVI a la inversién en la relaciéon E/A y/o
e/a en el maximo esfuerzo.

Se estimé el area diastélica tricuspidea por ecuacion de
continuidad, utilizando como referencia la VP y el TSVI.

Posteriormente, los sujetos realizaron una prueba de es-
fuerzo maxima en bicicleta supina con protocolo de Astrand.
Durante la tltima etapa se tomaron nuevamente todas las
mediciones menos el didmetro de la arteria pulmonar (AP)
y el diametro del TSVI, que se asumieron como constantes.
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En todos los pacientes con PE se determiné con
tomografia computarizada el indice de Haller (cociente
entre el didmetro transversal, laterolateral interno
maximo, y el didmetro anteroposterior minimo). El va-
lor normal de este indice es 2,5. Un valor > 3,25 indica
un grado significativo a partir del cual un paciente se
considera candidato a reparacién.

Analisis estadistico

Las variables continuas se expresaron como media =+ desvia-
cion estandar y se compararon mediante la prueba de la ¢ o
pruebas no paramétricas cuando correspondié. Las variables
categdricas se expresaron como porcentajes y se compararon
con la prueba de chi cuadrado. Se consider6 significacion esta-
distica cuando el valor de p en prueba a dos colas fue < 0,05.

Consideraciones éticas
Todos los pacientes firmaron consentimiento informado para
la participacién en el estudio.

RESULTADOS

En la Tabla 1 se detallan las caracteristicas basales de
los pacientes con PE y los controles.

En el ecocardiograma basal, la funcién diastdlica del
VI fue normal en todos los pacientes, observandose una
relaciéon E/A de 1,7 = 0,5,e/ade 2 = 0,8 y E/e de 6,9 +
1,8. La funcién sistdlica también fue normal, con una
fraccién de eyeccién del VI promedio de 67,2% =+ 6,6%.

El analisis de la funcién diastélica del VD mostro
una relaciéon E/A de 1,5 = 0,4 y una relacién e/a de
2+ 09yE/ede4, 7+ 19. El 16,5% de los pacientes
mostraban algin parametro de disfuncién diastélica en
reposo (p = ns con respecto a los controles).

Se midi6 el gradiente vena cava inferior-auricula
derecha (VCI-AD) desde la vista subxifoidea, sin que
se observaran diferencias entre pacientes con PE y
controles.

E116% de los pacientes presentaban algiin grado de
insuficiencia tricuspidea (IT), aunque en ningtn caso
se observaron gradientes significativos.

El didmetro minimo a nivel del tracto de entrada
del VD (DAT) fue significativamente menor en los
pacientes con PE (Tabla 2).

Tabla 1. Caracteristicas basales de los pacientes con pectus exca-
vatum y de los controles

Pectus excavatum Controles p
Edad, anos 20,4 £8 22,2 7,5 ns
Haller* 57+4,4 ND
Hombres, % 86 90 ns
DDVD, % 16 0 ns
TAPSE 21,5+4,4 24,8 +4,0 ns

* indice de Haller medido por tomografia computarizada, indicador anatémi-
co del grado de hundimiento del esternén. DDVD: Disfuncién diastdlica del
ventriculo derecho. TAPSE: Excursion sistdlica del plano del anillo tricuspideo.
ND: No determinado. ns: No significativo.

Tabla 2. Mediciones en reposo de los pacientes con pectus exca-
vatumy de los controles

Pectus excavatum Controles p
DAT, cm/m? 1,29 £ 0,26 1,89 £ 0,25 0,0001
AT, cm?/m? 1,47 £ 0,43 1,55+0,7 ns
GDT, mm Hg 1,3+0,59 1,09+ 0,9 ns
BRD, % 85,6 35 < 0,0001

DAT: Didmetro del anillo tricuspideo. AT: Area tricuspidea. GDT: Gradiente
diastolico tricuspideo. BRD: Bloqueo de rama derecha. ns: No significativo.

Se estimo6 el area tricuspidea (AT) utilizando la
ecuacién de continuidad con la AP y se corrigi6 por su-
perficie corporal, mostrando un valor promedio similar
entre pacientes con PE y controles.

El GDT medio en reposo no fue diferente entre
ambos grupos (véase Tabla 2).

El 85,6% de los pacientes presentaban algin grado
de bloqueo de rama derecha frente al 35% (p < 0,0001)
presentado por los controles.

Esfuerzo
Sibien un 32% de los pacientes con PE refirieron algin
grado de limitacién para el esfuerzo en su vida habitual,
no hubo correlacion con el esfuerzo realizado durante
la prueba.

Todos los pacientes realizaron una prueba maxima.
En promedio, los pacientes con PE alcanzaron 8,3 +
1,4 MET, significativamente menos que los controles,
que alcanzaron 15 + 4,5 MET (p < 0,0001).

Funcion diastdlica
El 34,6% de los pacientes mostraron algin signo de
DDVI (inversion de la relacion E/A o e/a), en compara-
cién con el 5% de los controles (p = 0,007). De acuerdo
con las guias 2016, ningtin paciente cumplié con los cri-
terios de disfuncién diastdlica definitiva en el esfuerzo
(E/e > 15, e septal < 7cm/seg, Vel IT > 2,8 m/seg). (18)

E140% de los pacientes presentaron algiin signo de
DDVD (inversién de la relacién E/A o e/a) versus el 15%
de los controles (p = 0,04).

El gradiente VCI-AD no fue significativamente
diferente entre pacientes con PE y controles.

Se observo IT en el esfuerzo en el 7,2% de los pacien-
tes; todos presentaron una Vel IT < 2,8 m/seg. Ninguno
de los controles present6 IT en el esfuerzo.

Funcidn sistdlica

Los indices de funcién sistélica del VD y el VI fueron
hipernormales en ambos grupos, sin diferencias entre
pacientes con PE y controles.

Gradiente diastdlico tricuspideo

El GDT medio fue significativamente mayor en los
pacientes con PE con respecto a los controles (PE
6,21 = 2,29 mm Hg vs. controles 4,8 + 1,17 mm Hg;
p < 0,01) (Tabla 3).
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Tabla 3. Mediciones en el esfuerzo de los pacientes con pectus
excavatum y de los controles

Esfuerzo Pectus excavatum  Controles p
MET 8314 15+4,5 <0,0001
TAPSE 25,7 +5,2 35,1+3,7 <0,0001
FEVI, % 81,5 80,9 ns
DDVD, % 40 15 0,04
DDVI, % 34,6 5 0,007
GDT medio, mm Hg 6,21 + 2,29 4,8 +1,17 0,01
AT, cm?/m? 1,48 £ 0,57 2,11 +£0,88 0,0001

MET: Unidad de medida del indice metabdlico. TAPSE: Excursion sistdlica del
plano del anillo tricuspideo. FEVI: Fraccion de eyeccion del ventriculo izquier-
do. DDVD: Disfuncién diastdlica del ventriculo derecho. DDVI: Disfuncién
diastolica del ventriculo izquierdo. GDT: Gradiente diastolico tricuspideo.
AT: Area tricuspidea. ns: No significativo.

Area tricuspidea

El AT en el esfuerzo fue para los pacientes con PE
significativamente menor que en los controles (véase
Tabla 3) y similar al &rea estimada en reposo. Los con-
troles presentaron un aumento del AT en el esfuerzo
(2,11 = 0,88 cm?/m?) con respecto al area de reposo
(1,55 = 0,7 cm?/m?).

Esto sugiere que los controles son capaces de au-
mentar el AT en el esfuerzo, mientras que los pacientes
con PE no tienen esta capacidad, permaneciendo con
un area fija en reposo y en esfuerzo.

DISCUSION

Si bien en multiples estudios previos se ha demostrado
una menor capacidad para el esfuerzo en los pacientes
con PE, no se ha logrado demostrar claramente un me-
canismo fisiopatolégico que explique estos resultados.
Tampoco se han podido demostrar alteraciones en la
funcidn respiratoria. (19, 20) En este estudio observa-
mos que las diferencias basales entre los pacientes con
PE y los controles son minimas, limitadas a caracteris-
ticas anatémicas (DAT), pero sin traduccion funcional,
ya que los gradientes y la funcién sistodiastédlica de
ambos ventriculos se hallan conservados. Sin embargo,
es en el esfuerzo donde se encuentran las diferencias.
Estas son consistentes entre si, dado que se observa un
mayor gradiente tricuspideo, con un area significativa-
mente menor, y una incapacidad para aumentar dicha
area. Un aumento del VMC, con un area fija necesaria-
mente elevara el gradiente. A su vez, la aparicién més
frecuente de signos de disfuncién diastélica habla de
otra alteracién funcional, probablemente producto de
la distorsién geométrica tridimensional que sufre el co-
razon, sobre todo el VD. Estas distorsiones, que son de
nacimiento, podrian generar alteraciones funcionales,
pero también cabe esperar, por fibrosis, alteraciones
intrinsecas de las paredes del corazén.

4Por qué no presentan todos los pacientes similares
alteraciones? Probablemente porque no todos tienen
tejidos con igual elasticidad; a su vez, el grado de pec-
tus (Haller) es un indice muy general, que no tiene en
cuenta otros detalles anatémicos de gran importancia,
como qué porcion del esternén se halla hundida o el
tilt (hundimiento hacia la derecha o hacia la izquier-
da). Nuestro grupo se halla trabajando en indices méas
precisos para lograr una mejor caracterizaciéon de los
pacientes con PE. (21)

Las alteraciones demostradas (DAT menor, gradiente
tricuspideo mayor, signos que sugieren disfuncién dias-
télica, comportamiento del AT fija en reposo y en es-
fuerzo), si bien aparentan ser subclinicas, pueden tener
gran repercusion funcional, y probablemente permitan
identificar a aquellos pacientes que podrian tener un
beneficio potencial con la correccion del PE, con cirugiau
otras técnicas. Esta hipdtesis se encuentra actualmente
en estudio por nuestro grupo y otros. (21, 22)

(Por qué aparentan ser subclinicas? Porque la ma-
yoria de los pacientes desarrollan una vida normal y
no sienten limitaciones; sin embargo, desconocen cual
seria su capacidad méaxima de esfuerzo real, la cual en
este estudio y en muchos otros se demuestra que esta
reducida significativamente. Por otro lado, un grado
de entrenamiento mas importante y otros mecanismos
adaptativos hacen que el paciente en particular no
note diferencia.

Una limitaciéon importante de nuestro estudio es
no haber medido strain, por no disponer de la técnica.
Pensamos que seguramente en el strain se verian refle-
jadas alteraciones intrinsecas de los tejidos, producto de
la distorsién geométrica tridimensional de nacimiento.
El bajo nimero de controles se debié a la dificultad de
conseguir voluntarios sanos de una edad equivalente
para este tipo de estudios complejos.

La dificultad de las mediciones Doppler en el es-
fuerzo requiere bicicleta supina, un equipo que guarde
las imagenes en formato digital y permita el analisis
off line. No en todos los casos se logra obtener todas
las curvas, aunque en nuestro estudio la factibilidad
fue superior al 98%. Los pacientes con PE presentan
una dificultad notoria en la ventana apical, donde se
realizan la mayoria de las mediciones.

CONCLUSIONES

Los pacientes con PE presentan alteraciones funciona-
les, probablemente producto de la compresién cardiaca
externa, que se evidencian por un DAT significativamen-
te menor, un GDT mayor en el esfuerzo, un AT fija en
reposo y en el esfuerzo y signos que sugieren algin grado
de DDVIy DDVD. Dichas alteraciones pueden contribuir
a explicar la menor performance en el esfuerzo.
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