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INTRODUCCION: El Sindrome de Jeune (descrito en 1954) corresponde a una malformacion
caracterizada por una hipoplasia marcada de la caja toracica de sintomatologia variable. Su
incidencia es de 1/120000. Existen formas letales, graves y asintomaticas, ademas de estar
asociada a hipertension pulmonar, displasia renal y otras malformaciones.

OBJETIVOS: Reportar una serie clinica de 3 pacientes portadores de Sindrome de Jeune en
quienes se practico una Toracoplastia lateral de ampliaciéon. Se describen aspectos técnicos
del procedimiento y evolucién clinica de los pacientes.

PACIENTES Y METODO: Tres pacientes portadores de Sindrome de Jeune diagnosticados
entre los afios 2000 y 2011, 2 nifias y 1 varén de 4, 6 y 12 meses de edad. Los tres
presentaban sintomatologia respiratoria progresiva desde los primeros meses de vida, con
requerimientos de oxigeno adicional y cuadros pulmonares infecciosos a repeticion. En los tres
se realiza Toracoplastia lateral de ampliaciéon al lado derecho y bilateral en 2 tiempos en el
paciente de 6 meses (primera operacion a los 6 meses y segunda al afio de edad). La técnica
quirurgica consiste en seccidén escalonada de las costillas cuarta a novena y osteosintesis con
placas de titanio. RESULTADOS: Los procedimientos quirirgicos se realizaron sin
inconvenientes intraoperatorias. El paciente de 4 meses tuvo que reintervenirse por fractura
precoz del implante, lo que requirid una refijacién. En los procedimientos de los otros dos
pacientes se utilizé un sistema de fijacién tipo "stratos" de titanio que facilito la osteosintesis y
fijacion definitiva, superando los inconvenientes del primer paciente. El primer paciente
evoluciona con hipertension pulmonar grave y progresiva falleciendo al aino de edad. Los otros
2 evolucionan favorablemente. El paciente de 1 afio se encuentra en espera de plastia toracica
contralateral. CONCLUSIONES: La Toracoplastia lateral de ampliacion constituye una
alternativa quirirgica moderna para los pacientes sintomaticos respiratorios portadores de
Sindrome de Jeune.
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