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Abstract

La acondroplasia es una enfermedad genética rara
que representa la forma mas comtn de enanismo de ex-
tremidades cortas. Existen pocos casos reportados de
gigantomastia y subsecuente cirugia mamaria en esta
poblacion.

Presentamos el caso de una paciente con acondro-
plasia, gigantomastia y medializacion de pezén que re-
quiri6 mamoplastia reductora y reposicion de complejo
areola pezon (CAP). Se utilizo la técnica de T invertida
con pediculo inferior.

La planeacion quirtirgica y el correcto marcaje en pa-
cientes acondroplasicos son pasos importantes para una
cirugia exitosa teniendo en cuenta que las referencias
anatomicas habituales no son guias confiables para un
posicionamiento ideal de la mama en el térax o del CAP
en la mama.

Achondroplasia is a rare genetic disease represen-
ting the most common form of short-limb dwarfism, and
there are a few case reports of gigantomastia and subse-
quent breast surgery in this patient population.

We present the case of a patient with achondroplasia,
gigantomastia and nipple medialization who required
a reduction mammaplasty and reposition of the nipple
areola complex (NAC). An inverted T technique with an
inferior pedicle was used.

Surgical planning and correct marking in achondro-
plasic patients are important steps for a successful sur-
gery considering that common anatomical landmarks are
not a reliable guide for ideally positioning the breast on
the thoracic wall or the NAC on the breast.
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Introduccion

La acondroplasia es una enfermedad genética rara
que representa la forma mas comun de enanismo de ex-
tremidades cortas.

Por su parte, la gigantomastia puede ser descrita como
una condicion en la cual hay una relacion anormal entre
las mamas y la pared toracica mas que una medida o peso
mamario arbitrarios. Como consecuencia, resulta especial
el caso de las pacientes acondroplasicas en las que el ta-
mafio mamario puede ser relativamente muy grande en
comparacion a una pared toracica asimétrica y pequefia

Existe escasa informacion publicada en la literatura so-
bre Cirugia Plastica relacionada a acondroplasia y cirugia
reconstructiva o estética de mama, lo que dificulta la toma
de decisiones en esta poblacion especifica de pacientes.
En nuestra busqueda de publicaciones encontramos solo
un reporte de caso de una paciente con acondroplasia y
gigantomastia a quien se le realiz6 reduccion mamaria y
abdominoplastia.’? No obstante, el caso estaba enfocado
en el manejo de la via aérea con cuello corto en lugar de a
la Cirugia Plastica. Otro caso publicado presenta una pa-
ciente con acondroplasia a quien se le realiz6 reconstruc-
cion mamaria secundaria a mastectomia.®” Otros 2 casos
mas también se enfocaron en el manejo anestésico y no en
la cirugia mamaria.®* En nuestro conocimiento, esos son
los unicos reportes de casos de pacientes acondroplasicas
a quienes se les realizo cirugia mamaria y que aparezcan
publicados en la literatura cientifica.

Los pacientes acondroplasicos usualmente tienen un
sindrome caracterizado por un torso con relaciones y ta-

Presentamos el caso de una paciente con acondropla-
sia y gigantomastia con medializacion de pezon interve-
nida para mamoplastia reductora.

Caso clinico

Paciente de 22 afios de edad con acondroplasia que
recibi6 tratamiento con hormona de crecimiento desde
los 4 a los 15 afios. Notd un desarrollo excesivo de sus
mamas a la edad de 15 afios, lo cual le provoco cervical-
gia y lumbalgia. Otros hallazgos incluyen un fenotipo
tipico de acondroplasia, peso de 59 Kg y talla 1.20 m
(Fig. 1.)

En la exploracion, los monticulos mamarios eran
simétricos, con los 2 CAP medializados, una distancia
CAP - CAPde 13 cm, distancia horquilla supraesternal a
CAP de 27 cm y 28 cm, lado derecho e izquierdo respec-
tivamente, ptosis mamaria grado III, estrias en el polo
superior sin cambios troficos, un volumen estimado de
1000cc en cada mama (Fig. 2A). No presentaba nodulos
palpables.

El estudio ecografico mamario bilateral preoperatorio
reportd lesion BIRADS 4 y la biopsia realizada informo
de fibroadenoma. No se identificaron otras anomalias
vertebrales o toracicas.

Se realizdé mamoplastia reductora bilateral. El marca-
je preoperatorio se hizo con patrén de reseccion de piel
en T invertida; se empleo el punto de Pitanguy colocan-
do un dedo a nivel del pliegue inframamario y proyec-
tandolo en la parte superior a lo largo de la linea me-
dio-clavicular, para posicionar el CAP.”

mafio normales mientras que
las extremidades superiores
e inferiores son usualmente
cortas.®® Estas relaciones
alteradas hacen que las re-
ferencias para el marcaje
mamario prequirirgico tra-
dicional no sean confiables.
Consideramos por tanto que
la planificacion quirtrgi-
ca y el correcto marcaje en
las pacientes acondroplasi-
cas son pasos importantes
para una cirugia exitosa,
teniendo en cuenta que las
referencias anatomicas ha-
bituales no son guias confia-
bles para un posicionamien-
to ideal de la mama en el
torax o del complejo areola

pezén (CAP) en la mama.

Fig. 1 Paciente acondroplasica de 22 ainos de edad, con gigantomastia y medializacién de los CAP
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Mamoplastia de reduccion y medializacion del complejo areola-pezon en paciente acondroplasica con gigantomastia.
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Fig. 2 Medidas y marcaje preoperatorio para mamoplastia de reduccion y medializacion de los CAP.

Ademas, preoperatoriamente se aproximo el tejido
mamario simulando el resultado final para de esta for-
ma visualizar el punto de méxima proyeccion, colocan-
do el nuevo pezén a 20 cm de la horquilla supraester-
nal (Fig. 2 B y C). Inicialmente se plane6 un pediculo
superomedial; sin embargo, decidimos cambiar a un
pediculo inferior debido al corto eje de rotacion del pe-
diculo superomedial y a la escasez de piel en el aspecto
medial de la mama.

Es importante mencionar que, durante la desepiteli-
zacion encontramos una dermis con mayor grosor de lo
habitual, incluso mayor en el pliegue inframamario.

El tejido resecado se obtuvo principalmente de los
aspectos laterales de la mama: un total de 510 cc del lado
derecho y 550 cc del lado izquierdo. El diametro de los
CAP seredujo a 3.6 cm y se posicionaron a una distancia
de 20 cm entre ellos.

En el postoperatorio, la paciente desarrollé6 una ne-
crosis parcial en el CAP izquierdo en un area del 20%
hacia la porcion superolateral, la cual fue tratada con
cuidados de herida y apositos, realizando cierre secun-
dario a las 3 semanas. A los 6 meses de postoperatorio
el resultado era estético y funcionalmente satisfactorio
para la paciente y para el cirujano.

Discusion

Hasta donde hemos podido conocer, la incidencia de
cirugia estética/reconstructiva en pacientes con acondro-
plasia atn no ha sido descrita, haciendo que cada caso
cuente.

Los pacientes con acondroplasia habitualmente pre-
sentan un sindrome caracterizado por una relacion y
forma del torso normales mientras que las extremidades
superiores e inferiores son usualmente cortas.>® Estas
relaciones alteradas hacen que las referencias tradicio-
nales para el marcaje mamario preoperatorio no sean
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confiables. Ademas, como en el caso que presentamos,
los cambios troficos de las mamas y la calidad alterada
de la piel con un aumento significativo de los cuadrantes
laterales y medializacion severa de los CAP, hacen que
la cirugia en este tipo de pacientes sea un reto.

Consideramos que el crecimiento desproporcionado
de los cuadrantes laterales de las mamas da como re-
sultado una medializacion de los CAP que junto con la
gigantomastia y la ptosis severa caracterizan la defor-
midad de esta paciente. El exceso de volumen estaba
localizado en los cuadrantes laterales mientras que los
cuadrantes mediales eran relativamente hipoplasicos. En
nuestro conocimiento, esos cambios no han sido abor-
dados en los trabajos médicos publicados hasta el mo-
mento y consideramos que seria interesante profundizar
estudios en pacientes acondroplésicas para valorar si
este patron de deformidad de las mamas es comun en
esta poblacion o incluso si es parte de los hallazgos del
sindrome de acondroplasia.

Es importante valorar las caracteristicas fenotipicas
de los pacientes bajo esta condicion cuando se realiza la
planificaciéon quirurgica. En pacientes acondroplésicos,
el tamano y diametro toracico suelen ser normales, sin
embargo las extremidades superiores son cortas, por lo
que los marcajes mamarios basados en las referencias
del brazo, como el punto medio humeral, no son Ttiles.
Debemos por lo tanto utilizar otros puntos de referencia
para el marcaje y planificacion del surco inframamario y
de la posicion del CAP. Como mostramos en el resultado
final de nuestra paciente, la técnica de Pitanguy” es una
manera confiable de determinar la posicion estética del
CAP (Fig. 3).

Entre las técnicas conocidas para reduccion mamaria
y reposicion del CAP, el pediculo siperomedial esta des-
crito como uno de los mas seguros y faciles de manejar,
siendo ttil para la ptosis mamaria y permitiendo una ele-
vacion del CAP de hasta 10 cm.® Por todo lo anterior,
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planeamos inicialmente un
pediculo stiperomedial para
nuestra paciente; sin embar-
go, la falta de piel y tejido
mamario en el aspecto me-
dial de la mama y el grosor
dérmico generaban un eje de
rotacion corto para este tipo
de pediculo, limitando el
alcance para el reposiciona-
miento del CAP. El pediculo
inferior fue entonces la op-
cion segura que solo resulto
en una necrosis parcial me-
nor de uno de los CAP. Por
lo tanto, sugerimos usar un
pediculo inferior cuando el
aspecto medial de la mama
sea hipoplasico.

Como es costumbre,

una planificacion quirurgi-
ca cuidadosa y una evalua-
cion anatomica detallada, junto con el conocimiento
solido de una variedad de patrones de reseccion cuta-
nea y pediculos, proporcionan al cirujano pléstico una
caja de herramientas para asegurar un procedimiento
seguro con resultados estéticos agradables en este tipo
de pacientes

Conclusiones

El reto quirurgico a la hora de realizar una cirugia
de reduccion mamaria en pacientes acondroplasicas con
gigantomastia surge del hecho de que las referencias ha-
bituales para la forma de la mama y ubicacion del CAP
no pueden ser usadas de forma precisa. Aunque habitual-
mente no esta descrito en la literatura sobre Cirugia Plas-
tica, parece haber deformidades particulares del CAP
asociadas con el sindrome de acondroplasia, siendo la
medializacion del CAP la mas comun.

En el caso que presentamos, la maniobra de Pitanguy
resultd til para localizar la nueva posicion del CAP y
empleamos técnica de pediculo inferior para contrarres-
tar la escasa rotacion del pediculo stiperomedial.

Con la presentacion de este caso queremos contri-
buir a la escasa bibliografia sobre el tema, sefialando
que en nuestra opinion se requieren estudios anatomi-
cos adicionales en pacientes acondroplasicas con el ob-
jetivo de un mejor entendimiento de tales deformidades
a fin de ser capaces de realizar un plan de disefio qui-
rurgico mas preciso para la las técnicas de remodela-
cion mamaria.
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Fig. 3 Resultados a los 6 meses de postoperatorio. Resecciéon en la mama derecha de 510cc y en izquierda de
550cc.
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