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Casos Clinicos

Obstruccion de Via Aérea en Recién Nacido: Estenosis
congénita de la apertura piriforme. Reporte de caso
Airway Obstruction in Newborn. Congenital Nasal Pyriform
Aperture Stenosis. Case report

Obstrugio da Via Aérea no Recém-nascido: Estenoses Congénita da
Abertura Piriforme. Relato de caso
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Resumen

La estenosis congénita de la apertura piriforme
inicialmente descrita en 1988 es una causa inusual
de obstruccidn de via aérea superior secundaria al
crecimiento excesivo de los procesos maxilares. Los
recién nacidos con esta condicidn se presentan con
cianosis paraddjica, trastorno en la alimentacién
secundario e incluso dificultad respiratoria que
puede requerir soporte ventilatorio. El diagndstico
se realiza por medio de la tomografia computariza-
da y el tratamiento varia segun el grado de esteno-
sis. Se describe un caso clinico de estenosis congéni-
ta severa de la apertura piriforme que presenta falla
respiratoria severa. Se propone un flujograma de
manejo en el neonato desde el abordaje inicial, diag-
nostico, manejo médico hasta definir si requiere
intervencién quirtrgica.

Palabras clave: obstruccion nasal, hueso nasal,
constricciéon patologica, seno piriforme, recién
nacido

Abstract

Congenital nasal pyriform aperture stenosis
described in 1988, is an unusual cause of upper
airway obstruction secondary to excessive over-
growth of the maxillary bones. Newborns with this
condition present cyclic cyanosis, eating difficulties
or respiratory distress that may require ventilatory
support. The diagnosis is based on computed
tomography and treatment is according to the

degree of stenosis. A case of a patient with congeni-
tal nasal pyriform aperture stenosis who presented
severe respiratory distress, is described. A flow-
chart for the management of newborns is sugges-
ted, considering the initial approach, diagnosis,
medical management and deciding wether the
patient is a surgical candidate.

Keywords: nasal obstruction, nasal bone, airway
obstructions, piriform sinus, newborn

Resumo

A estenose congénita da abertura do piriforme,
inicialmente descrita em 1988, é uma causa
incomum de obstrucdo das vias aéreas superiores
secundaria ao crescimento excessivo dos processos
maxilares. Os recém-nascidos com essa condicao
apresentam cianose paradoxal, distirbio alimentar
secundario e até desconforto respiratério que pode
exigir suporte ventilatério. O diagnostico € feito por
tomografia computadorizada, o tratamento varia
segundo o grau de estenose. Este artigo descreve
um relato de caso de estenose congénita grave da
abertura do piriforme apresentando grave insufi-
ciéncia respiratéria. Um fluxograma de manejo do
neonato € proposto desde a abordagem inicial,
diagndstico, manejo médico até definir se ¢é
necessaria intervengao cirtirgica.

Palavras chave: obstrucdo mnasal, o0sso nasal,

constricao patoldgica, seio piriforme, recém-nasci-
do
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Introduccion

La estenosis congénita de la apertura piriforme, es
una rara forma de obstruccion nasal caracterizada
por un crecimiento excesivo del proceso nasal del
maxilar. Ello genera una obstruccién a nivel de la
valvula nasal, espacio conformado por el septum
nasal, la cabeza del cornete inferior y el cartilago
alar nasal. La obstruccién de la via aérea superior
tiene una prevalencia de 1 en 5000-8000 nifios,
siendo mas frecuente en las mujeres *2. La estenosis
congénita de la apertura piriforme, cuando es
severa, ocasiona sintomas como cianosis paraddjica,
trastornos de deglucidn y falla en el crecimiento. @
La misma se diagnostica midiendo el didmetro de la
apertura piriforme con una tomografia computada
de cara. Una apertura piriforme menor de 11
milimetros realiza el diagnostico @. El tratamiento
depende del grado de estenosis ©.

Objetivo
Describir un caso clinico de obstruccion de via aérea

en recién nacido por estenosis congénita de la aper-
tura piriforme.

Material y Método

Se reporta el caso de una paciente recién nacida
femenina con obstruccion de via aérea por estenosis
congénita de la apertura piriforme. Fue diagnostica-
da y tratada por el servicio de otorrinolaringologia
y la unidad de cuidados intensivos neonatal de una
entidad clinica materno infantil, en la ciudad de
Bucaramanga, Colombia. Se revis6 su historia
clinica y los estudios complementarios.

Caso clinico

Paciente recién nacido a término, femenino, sin
antecedentes prenatales de importancia, con
ecografias prenatales sin alteraciones, padres no
consanguineos, nacida en Bucaramanga, Colombia,
en una entidad clinica materno infantil. Naci6
producto de parto eutdcico, con peso adecuado
para la edad gestacional (3050 gramos). Al minuto
de vida evolucion6 hipotdnica, sin esfuerzo respira-
torio, con frecuencia cardiaca menor a 100 latidos
por minuto, con evidencia de falla ventilatoria.
Requiri6 inicialmente soporte de ventilacion con
presion positiva con neopuff, sin respuesta, por lo
que se le realizé intubacién orotraqueal en sala de
partos. Gases de cordon: pH de 6.9. A los 15 minu-
tos evoluciond con esfuerzo respiratorio, mejoria
del tono y apariencia. Con diagndstico inicial de
asfixia perinatal severa fue trasladada a la unidad
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de cuidados intensivos.

Alingreso ala unidad, se auscultaron crepitantes en
ambos campos pulmonares. Se retiré el tubo orotra-
queal constatdndose un tapdén de sangre; ante la
mejoria del patron respiratorio, se inicié ventilacion
mecanica no invasiva tipo presion positiva continua
en via aérea. A pesar de ello, la paciente persistid
con desaturacién de oxigeno de 80%. A las 3 horas
de estancia en la unidad, y ante el empeoramiento
del patrén respiratorio con dificultad respi-
ratoria severa, acrocianosis y gases capilares con
acidosis respiratoria, se decidié su intubacién y
asistencia con ventilacidon mecénica invasiva. Al
siguiente dia, se intento la extubacién presentando
falla ventilatoria y abundante rinorrea amarilla; por
ese motivo se realizo la intubacidn orotraqueal, sin
dificultad. Ante la sospecha de atresia de coanas, se
intent6 hacer el diagndstico clinico mediante paso
de sonda nélaton 6 French (2 milimetros), no
logrando su paso mas alla del vestibulo nasal en
ambo lados.

El servicio de otorrinolaringologia pediatrica
realiz6 nasofibroscopia flexible, con fibra optica
pediatrica 2.2 milimetros, reportando dificultad en
el pasaje por la fosa nasal izquierda a nivel de la
apertura piriforme; no se logr6 pasar mas alla de la
cabeza del cornete inferior. En la fosa nasal derecha,
se logro pasar por encima del cornete inferior hasta
evidenciar, con dificultad, la cabeza del cornete
medio. Habia presencia de edema nasal importante
y secreciones amarillas en el meato medio. Se
realiz6 el diagndstico de estenosis de la apertura
piriforme bilateral.

Para confirmar la impresién diagnostica, y ante la
imposibilidad de descartar atresia de coanas
concomitante, se solicité tomografia computada de
senos paranasales. A través de ésta se confirmo la
presencia de estenosis congénita de la apertura
piriforme. Se midié su diametro transverso,
obteniéndose una distancia de 4 milimetros, con
coanas permeables (Figura 1A, 1B).

Alos 9 dias de vida, y con un peso de 3180 gramos,
el servicio de otorrinolaringologia pediatrica realizé
la correccidn de la estenosis de la apertura piriforme
a través de un abordaje combinado, por via subla-
bial y via endoscopica transnasal. Se realizdé una
incision en el borde libre de la encia, se disecd hasta
periostio, se elevd un colgajo mucoso en el piso
nasal y expuso la apertura piriforme bilateral, asi
como la insercidon del septum nasal en la cresta
maxilar (Figura 2 A y 2 B). Los limites de la apertura
piriforme (limite medial el septum nasal, lateral y
posterior la cabeza del cornete inferior) se ampliaron
usando una fresa diamantada de 1.0 y 1.8 milime-
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tros hasta visualizar la cabeza del cornete inferior
adecuadamente. Los cornetes mostraban una hiper-
trofia moderada con obstruccion de la fosa nasal a
nivel del tercio medio. Se realizé por via endoscopi-
ca la fractura de los cornetes inferiores, permitiendo
asi el paso del lente rigido de 3 milimetros hasta las
coanas, en ambos lados. Se decidié dejar espa-
ciadores nasales por el riesgo alto de sinequia ante-
rior, dada la cercania de los tejidos nasales (Figura 3).
El manejo postoperatorio incluyé un esquema de
corticoide ciclo corto, cefalosporina de primera
generacion por 5 dias y lavados nasales diarios.

Figura 2 A. Exposicion mediante abordaje sublabial: 1.
apertura piriforme, 2. Insercién septum nasal, 3. Piso nasal
mucosa elevada.

Figura 1 A. Tomografia Computarizada, corte axial de senos
paranasales, donde se observa marcada estenosis de la apertura
piriforme con diametro total de 4.0 milimetros (linea verde)

Figura 2 B. Fresado de la apertura piriforme: 1. apertura
piriforme, 2. Insercion septum nasal, 3. Piso nasal mucosa
elevada.

Figura 3. Espaciadores nasales hechos de tubo endotraqueal
3.0 fijos con distanciador anterior hecho de sonda nelaton
fijacion con seda entre los tubos.

A los 7 dias postoperatorios (16 dias de vida), se
extubd a la paciente, se retiraron los espaciadores
nasales a ambos lados, constatandose una apertura
piriforme amplia, sin obstruccion nasal. Se indico

Figura 1 B. Tomografia Computarizada, corte coronal de senos

paranasales, donde se observa marcada estenosis de la apertura . R - .
piriforme (linea verde) manejo topico nasal con Clproﬂoxacma/dexameta—
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sona gotas oOticas (2 gotas cada 8 horas por 10 dias),
oximetazolina 0.025% (2 gotas cada 12 horas por 1
semana). Se di6 egreso hospitalario a los 27 dias de
vida, con adecuada evolucion clinica, sin deterioro
respiratorio, con lavados nasales ambulatorios
como unico tratamiento.

Discusion

La estenosis congénita de la apertura piriforme es
producto de una alteracion del desarrollo embrio-
nario del hueso maxilar entre la quinta y octava
semana de gestacion. ©® Fue descrita por primera
vez por Douglas en 1952, @ con la primera descrip-
cion radioldgica en 1988 por Ey et al ©.

La apertura piriforme es la entrada dsea de la nariz
y representa la parte mas estrecha de la via aérea
nasal. ©® En la estenosis congénita de la apertura
piriforme se evidencia un crecimiento excesivo del
hueso nasal en el proceso maxilar dentro de la
cavidad nasal, produciendo un estrechamiento de
la via aérea nasal anterior. Algunos autores defien-
den que es resultado de la medializacion de la
forma normal del maxilar superior en la cuarta
semana de desarrollo fetal, como lo describe
Collares y colaboradores * ). Lo anterior hace que
la patologia sea potencialmente letal, ya que los
neonatos son respiradores nasales obligados; es
importante reconocer la patologia para prevenir la
asfixia neonatal ®.

La presentacién mads frecuente es la obstruccion
nasal bilateral que generalmente es asintomatica o,
si presenta sintomas, éstos son leves e intermitentes.
Cuando los sintomas son severos debuta con
apneas, cianosis paraddjica, descrita como cianosis
con la respiracién nasal y mejoria de la misma con el
llanto o al abrir la boca, y dificultad respiratoria ©.

Puede presentarse de forma aislada o asociada a
sindrome alcoholico fetal, diabetes materna tipo 1y
malformaciones como la ausencia del lébulo ante-
rior de la hipofisis, paladar hendido submucoso,
senos maxilares hipoplasicos, holoprosencefalia.

El diagndstico se realiza inicialmente mediante el
paso de una sonda nélaton Numero 6 French (2
milimetros), que es el didmetro mds pequefio
aceptado como normal de la fosa nasal anterior.
También puede realizarse una nasofibroscopia con
una fibra 6ptica de 1.9 0 2.2 milimetros. Esto se debe
confirmar con una tomografia computada de cara
en donde se mide el didmetro transverso de la aper-
tura piriforme, el cual no debe ser inferior a 11
milimetros, tal como lo describe Silva y colabora-
dores. ™ De igual forma lo describe Sessena et al.,
presentando 3 casos clinicos y demostrando que el
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promedio de estrechez de la apertura fue inferior a
5 milimetros de diametro bilateral. ® En el presente
caso, la paciente tenia 3-5 milimetros entre el
septum nasal y el proceso nasal del maxilar. Otros
hallazgos caracteristicos de esta condicidn incluyen
el crecimiento 6seo del proceso nasal del maxilar,
paladar triangular y en un 50% - 63% de los casos la
presencia de un megaincisivo central tnico >3,

Dentro del diagndstico diferencial se encuentra el
edema de la mucosa nasal que rdpidamente se
puede descartar si la obstruccion nasal mejora con
descongestivo topico y lavado nasal. Condiciones
como la atresia de coanas se puede diferenciar de la
estenosis congénita de apertura piriforme me-
diante el paso de la sonda nelaton 6 French como
evaluacion inicial; sin embargo, patologias como el
quiste lacrimonasal congénito, trauma (hematoma
septal o subluxacion del septum congénita), quiste
dermoide o epidermoide, deben estudiarse con una
nasofibroscopia y con imagenes 2.

La mayoria de los pacientes con estenosis congénita
de apertura piriforme requieren manejo conser-
vador incluyendo terapia miofuncional enfocada a
mejorar la coordinacion succién, deglucion, respi-
racion, lavados nasales y descongestion topica. Sin
embargo, hay un grupo de pacientes, como el caso
presentado, que tienen sintomas severos de
obstruccién de la via aérea superior con falla venti-
latoria asociada. Los criterios que el clinico debe
considerar para clasificar una obstrucciéon de via
aérea superior como severa incluyen:

1. Alteracion de la deglucién por incoordinacién
severa.

2. Falla en el medro
3. Apnea del suefio

4. Dificultad respiratoria progresiva requiriendo
soporte ventilatorio 4.

En un estudio retrospectivo y analitico en pacientes
manejados quirdrgicamente en un periodo de 7
afnos, Marrugo Pardo y colaboradores demostraron
que los pacientes con estenosis de la apertura
piriforme con una apertura menor de 5.5 milime-
tros, tuvieron falla en el tratamiento médico y todos
requirieron tratamiento quirurgico, sin evidencia
de complicaciones; ademas, evaluaron opciones de
manejo que incluyeron el uso de una canula
orofaringea para ensefarles a respirar por la boca
de forma temporal, o el uso de una canula naso-
faringea con el objetivo de permeabilizar la via
aérea nasal mientras se planeaba la cirugia correcti-
va ®). En otro estudio realizado por Baker y Pereira,




REVISTA FASO ANO 28 - N°1 - 2021

el manejo de la estenosis congénita de la apertura
piriforme dependia de la gravedad de la obstruc-
cion, los sintomas y el prondstico del recién nacido
para establecer una via aérea segura. De esta
manera, los casos leves y con pobre prondstico del
recién nacido deben tener un manejo conservador
tales como humidificacién, esteroides topicos y
descongestivos. En este estudio, no se recomendé el
uso de stents por el riesgo de necrosis. En los
pacientes con mejor prondstico y estenosis severa se
recomend0 la cirugia tras el fracaso del tratamiento
médico durante 2 semanas o en grados severos de
obstruccién nasal *?. Idealmente para el tratamien-
to quirtrgico el nenonato debe cumplir “la regla de
los 10” que consiste en tener 10 semanas de edad, 10
libras o aproximadamente 4500 gramos de peso y la
hemoglobina por encima de 10 g/dl ®*'9. A pesar
de ser un procedimiento bien tolerado, se han
descrito alternativas como dilataciones seriadas,
para evitar la cirugia. En los casos muy severos,
como el del paciente presentado, es poco probable
que dicho procedimiento fuera efectivo para
permeabilizar la via aérea superior.

El uso de espaciadores nasales en el postoperatorio
debe elegirse segun el caso ya que, si hay cercania
de las estructuras en la valvula nasal, es ideal para
evitar sinequias anteriores. En el cuidado postope-
ratorio es importante la irrigacion nasal y manejo
con esteroides topicos. Un adecuado seguimiento
con curaciones endoscdpicas periddicas puede
evitar complicaciones como la sinequia septoturbi-
nal, estenosis y obstruccién por granulomas. La
ulceracion septal o columelar y la necrosis de la piel
es secundaria al uso de espaciadores nasales por lo

que se recomienda proteccion y vigilancia de la piel.

A continuacion, se introduce un flujograma creado
por los autores con el fin de orientar al personal de
salud en el abordaje de la estenosis congénita de la
apertura piriforme en el recién nacido. Se consider-
an la presentacion clinica, los diagnosticos diferen-
ciales a evaluar, los métodos diagndsticos y confir-
matorios de la patologia, el manejo médico y, si
presentara signos de severidad, el enfoque hacia
una intervencidon quirurgica. Adicionalmente, se
describen los cuidados postoperatorios del
paciente, indispensables para obtener buenos resul-
tados quirargicos (grdfico 1).

Conclusion

Este caso clinico permite dar a conocer Ila
sintomatologia, el diagndstico, la evolucién y el
tratamiento de pacientes con obstruccion nasal
secundaria a estenosis severa de la apertura
piriforme. Siendo inusual su presentacion y preva-
lencia, se realiza un flujograma de manejo con enfo-
que multidisciplinario para orientar al personal de
salud que se enfrenta con esta condicion en la etapa
neonatal.

Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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