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Resumen

La estenosis congénita de la apertura piriforme es una patologia sumamente rara la
cual consiste en un crecimiento excesivo del proceso nasal del maxilar durante el desa-
rrollo embrionario el cual causa una obstruccion de la apertura piriforme, se presenta
un caso de un recién nacido a término el cual presenta al nacimiento cianosis ciclica y
uso de musculos accesorios de la respiracion. Se abordan los hallazgos clinicos y radio-
logicos para su tratamiento.

Pyriform aperture stenosis: report of a patient successfully treated

Abstract

The congenital piriform aperture stenosis is a rare pathology, which consists in an ex-
cessive growth of the nasal maxillary process during embrionary development causing
nasal obstruction of the piriform aperture, we report a case of a term neonate which
present at moment of birth cyclic cyanosis and use of accessory muscles in breathing.
We approached clinical and radiological findings for his treatment.
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Introduccioén

La estenosis congénita de la apertura piriforme fue descri-
ta en por primera vez en 1988 por Ey." En la bibliografia se
han descrito aproximadamente 70 casos.? Es una anoma-
lia del desarrollo embrionario poco comun, que se origina
por un crecimiento excesivo del proceso nasal del maxi-
lar, ocasionando una disminucion del area de la apertura
piriforme lo que ocasiona signos y sintomas de obstruc-
cion nasal. Se puede asociar a un diente incisivo central
superior,® de igual manera se han descrito asociaciones
a alteraciones endocrinas del eje hipotalamo hipofisis y
se ha asociado a una forma leve de holoprosencefalia.*¢
El cuadro clinico depende del grado de estenosis, desde
signos leves de insuficiencia respiratoria nasal, ciano-
sis ciclica que mejora con el llanto, hasta casos graves
que constituyen una urgencia real y que pueden requerir
intubacion orotraqueal.” El tratamiento es variable de-
pendiendo de la severidad de la insuficiencia respiratoria
y de la cianosis, que puede ser desde expectante con me-
didas conservadores como chupones orales hasta cirugia.®

Informe del caso

Recién nacido masculino a término, hijo de madre diabé-
tica con malformaciones: hipertrofia ventriculo izquierdo,
agenesia de rifdn izquierdo, implantacion baja de orejas,
retrognatia y poliotia. Es revisado por disfagia caracte-
rizada por uso de misculos accesorios de la respiracion,
ademas, presentaba episodios de cianosis ciclica que se
resolvian con el llanto con respiracion oral. A la explora-
cion fisica se encontré paladar integro, fosas nasales muy
pequenas por las que no pudo pasar endoscopio flexible
de 4 mm, se le tomé tomografia de senos paranasales
encontrando rectificacion y desplazamiento hacia la li-
nea media de los procesos ascendentes de ambos huesos
maxilares, al igual que las cabezas de los cornetes infe-
riores, septum central y coanas permeables. Estos datos
radiograficos son compatibles con estenosis de la apertura
piriforme, también presentaba incisivo superior central
caracteristico de esta enfermedad (Figuras 1, 2y 3). Se
descartaron otras malformaciones de holoprosencefalia
y deficiencias de hormonas del eje hipotalamo hipdfisis.
Se trato inicialmente con medidas conservadoras como
oxigeno suplementario; sin embargo, la sintomatologia
continuo, lo cual se reflejo con poca ganancia en el peso
del paciente, ademas de los sintomas ya mencionados.
Se decidio efectuar una cirugia para liberarlo de la este-
nosis piriforme.

La intervencion quirtrgica se llevd a cabo a los 18
dias de nacido con peso corporal de 3390 g. La cirugia
se realizd bajo vision microscopica haciendo una incision
sublabial ampliada, identificandose los procesos ascen-
dentes maxilares. Se utilizé fresa diamantada para su
ampliacion hasta localizar la cabeza del cornete inferior,
siendo los limites en la ampliacion quirlrgica (Figura 4).
Se colocaron férulas con tubos endotraqueales recortados
de un diametro de 3.5 (5.0 mm en su diametro externo)
por 15 dias. En el postoperatorio el paciente presento

Figura 1. Corte axial de TC donde se observa estrechamiento
de la apertura piriforme por el proceso ascendente del maxilar
(Entre flechas).

Figura 2. TC corte coronal con estrechez de la apertura piri-
forme.

mejoria de los sintomas obstructivos y cianosis. De ma-
nera gradual recurrieron a las tres semanas de operado
los episodios de taquipnea, taquicardia, uso de mUsculos
accesorios y cianosis al alimentarse, por lo que se utilizé una
sonda orogastrica para su alimentacion. Se realizo
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Figura 3. TC corte Axial donde se observa incisivo superior
central Unico.

Figura 4. Foto quirurgica del abordaje sublabial y exposicion y
fresado de la apertura pirirforme.

endoscopia nasal encontrando sinequias en ambas fosas
nasales entre el septum y los cornetes inferiores, liberan-
dose con el uso de radiofrecuencia colocando férula en
nariz con espaciadores cilindricos de silastic retirando
los espaciadores a los siete dias. Durante su interna-
miento fue tratado con dexametasona IV 1 mg cada
ocho horas y omeprazol 4 mg IV cada 24 horas. Poste-
rior a esta segunda intervencion quirurgica el paciente
dejo de presentar sintomas obstructivos dandose de alta
a los 57 dias de vida.

Discusion

La obstruccion nasal en el recién nacido puede ser una
condicion que pone en peligro la vida ya que el paciente
es respirador nasal obligado en las primeras seis a ocho
semanas de vida, por lo tanto la obstruccion de la via
aérea a nivel de la nariz en estos pacientes puede pre-
sentarse con una variedad de sintomas que incluyen
problemas en la alimentacion, respiracion forzada, apnea
y episodios recurrentes de cianosis los cuales empeoran
con la alimentacion y mejoran con el llanto. Algunas de
las causas de obstruccion nasal en esta edad incluyen
fracturas desplazadas de los huesos nasales, desviacion
del septum, estenosis de la apertura piriforme y atresia de
coanas.? En el presente caso el paciente presentd datos
clinicos tipicos de esta patologia, asi como dificultad para
ganar peso secundario a problemas de alimentacion por
la obstruccion nasal. Aunque en los casos publicados se
ha descrito la gastrostomia temprana, en nuestro caso

se decidié un manejo menos invasivo por lo que se coloco
sonda orogastrica.

La apertura piriforme es la entrada dsea de la nariz
y representa la parte mas estrecha de la via aérea nasal.
Incluso un pequeio cambio en su area puede resultar en
un incremento significativo de la resistencia del paso de
aire a este nivel, este incremento puede aumentar el es-
fuerzo necesario para respirar a tal grado que conlleve al
agotamiento.

Aunque se desconoce la causa de la estenosis de la
apertura piriforme se cree que es secundario a un aumen-
to en el crecimiento 6seo del proceso nasal del maxilar, la
cual puede ocurrir como anomalia Unica o en asociacion
con otras malformaciones como la ausencia del lobulo
anterior de la hipdfisis, paladar hendido submucoso, se-
nos maxilares hipoplasicos, incisivo central prominente,
o también como una manifestacion de holoprosencefalia,
la cual se puede transmitir de manera autosémica recesi-
va y autosomica dominante. Asi también, se ha asociado
con trisomia 13, trisomia 18, sindrome de alcohol fetal
y con diabetes materna tipo 1, delecion de 18p, 13q y
5q.° En este caso no hubo asociacion con holoproscence-
falia, si bien, presentd un incisivo central prominente,
implantacion baja de pabellones auriculares, monticulos
auriculares y madre diabética, asi como hipertrofia de
ventriculo izquierdo y agenesia del rifion izquierdo.

La sospecha de estenosis de la apertura piriforme se
presenta cuando no es posible introducir una sonda de
succion cinco o seis French por la nariz y se diagnosti-
ca por medio de nasoendoscopia seguida de tomografia
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computada. En la tomografia se realiza con cortes finos
cada 1 mm a 3 mm desde el paladar hasta el techo de
la orbita, y se considera diagnostico de estenosis de la
apertura piriforme cuando esta mide menos de 11 mm en
el corte axial a nivel del meato inferior."

En cuanto al tratamiento el objetivo principal es esta-
blecer una via aérea segura, y ésto se puede llevar acabo
de manera conservadora asi como quirurgica; la manera
conservadora incluye descongestivos nasales, esteroides
topicos y aire hUmedo. Aunque los esteroides nasales no
estan aprobados por la FDA en nifios menores de dos afos
de edad, su uso esta descrito en el tratamiento de re-
cién nacidos postoperados de reparacion de atresia de
coanas. Ademas se puede utilizar la canula de McGovern
y es necesaria la monitorizacion con pulsoximetria. Los
pacientes que no mejoren con tratamiento conservador o
que presenten episodios de cianosis y apneas son candi-
datos quirdrgicos, debiendo cumplir la regla de los 10:10
gramos de hemoglobina, 10 libras de peso y 10 semanas
de edad; como se marcan en otros procedimientos del
recién nacido.?

Nuestro paciente se trato de manera quirirgica con
buen resultado. Se necesita un alto indice de sospecha y
un diagnostico oportuno para el manejo de esta patolo-
gia. Se han descrito perforaciones septales, desarrollo de
sinequias, re-estenosis, formacion de tejido de granula-
cion en el manejo de estos pacientes. Es muy importante
el manejo postoperatorio de los mismos evitando mani-
pular la cavidad nasal para asegurar una mejor evolucion.

Conclusiones

La estenosis de la apertura piriforme es una forma inusual
de obstruccion nasal en el recién nacido. La evaluacion

inicial debe estar enfocada en distinguir entre estenosis
de apertura piriforme y atresia de coanas, y ésto se lo-
gra por medio de tomografia y estudio endoscopico. Se
debe investigar anomalias asociadas, aunque se puede
presentar de manera aislada. El diagnostico oportuno y
el manejo de la via aérea es esencial para evitar compli-
caciones, ya sea de manera conservadora o quirlrgica,
ambas con buenos resultados.
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