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Reporte de caso, Experiencia de dos recién nacidos con
estenosis de la apertura piriforme y resolucion quirdrgica

Case report, Experience of two newborns born with piriform aperture

stenosis and its surgical resolution

Patricio Tabilo C.', Eduardo Margulis V.2, Constanza Edding N.?

Resumen

La estenosis de la apertura piriforme (ECAP en la literatura) es una alteracién congénita
inusual producto de un desarrollo embrionario anormal del hueso maxilar. Esto deter-
mina una obstruccion respiratoria superior y por consiguiente dificultad respiratoria,
lo cual reviste particular gravedad en el contexto del neonato, al ser estos respiradores
casi exclusivamente nasales. A continuacion, presentamos dos casos de recién nacidos
con ECAP.

Palabras clave: Recién nacido, Apertura piriforme, Cirugia.

Abstract

Stenosis of the pyriform aperture (ECAP in literature) is an unusual congenital anomaly
caused by an abnormal development of the maxillary bone. This abnormality determi-
nes an obstruction in the upper airway, and thus respiratory difficulty, which is particu-
larly problematic in the context of newborns, who are mainly nasal breathers. The cases

'Servicio Otorrinolaringologia,
Clinica Indisa, Santiago, Chile.
2Escuela de Medicina, Facultad
de Medicina, Universidad
Andrés Bello, Santiago, Chile

Los autores declaran no tener
conflicto de interés.

Recibido el 07 de septiembre
de 2023. Aceptado el 21 de
junio de 2024.

Correspondencia:
Eduardo Margulis V.

Av. Francisco Bilbao 2284,
Providencia.

Email: eduardomargulis@

of two newborns with ECAP are reported.
Keywords: Newborn, Pyriform aperture, Surgery.

Introduccion

Embriolégicamente, el desarrollo de la cara
es similar en todos los mamiferos. Las cavida-
des nasales se originan a comienzo de la quinta
semana a partir del ectodermo de la regién
fronto-nasal. Esto da como resultado los pro-
cesos nasales medio y laterales. Posteriormente,
el proceso naso-medial se fusionard al proceso
maxilar. Es desde el proceso naso-medial que
se forma el segmento intermaxilar, el cual a
su vez dard origen al philtrum, el componente
premaxilar del maxilar, el paladar primario, y
la porcién mediana de la nariz'. La estenosis
congénita de la apertura piriforme (ECAP), en
particular, es una patologia inusual, afectando
aproximadamente a 1:50.000 nacidos vivos>.
Es causada por un crecimiento excesivo de
la apéfisis nasal del maxilar, determinando
una obstruccién mecdnica en la porcién mds

gmail.com

estrecha de la via aérea nasal®>'. Existen otras
alteraciones de la linea media asociadas a esta
condicién, en particular incisivo central tnico,
mega-incisivo, por lo que se ha enmarcado
dentro del sindrome de incisivo central tinico
(SICU)>. Adicionalmente, se describe en la li-
teratura una serie de alteraciones neurolégicas
y endocrinas asociadas a esta patologia, tales
como holoprosencefalia, déficit de hormona
del crecimiento, disgenesia hipotiroidismo, y
panhipopituitarismo®.

Caso Clinico 1

Recién nacida de sexo femenino producto
de embarazo sano. Al nacer present6 cianosis,
polipnea, retraccién costal y estridor, requi-
riendo oxigeno a flujo libre. Se consignaron
nuevos episodios de desaturacién asociados a
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mayor dificultad respiratoria. Se sospecha de
atresia coanal bilateral, por lo que se solicita
evaluaciéon por el servicio de otorrinolarin-
gologfa. Se le realiz6 una tomografia compu-
tarizada (TC) de macizo facial que informé
estenosis de la apertura piriforme bilateral de
4,3 mm (valor normal 11mm)*, con coanas de
amplitud normal.
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Figura 1. TC de cavidades paranasales sin contraste, vision transversa.
En la imagen: Estenosis de la apertura piriforme medida en 4.3 mm.

Figura 2. En la imagen: Tabique nasal (flecha negra), maxilar (flecha
azul), apertura piriforme no permeable (amarilla), encia (flecha lila),
prominencia de megaincisivo central (flecha verde).
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Se definié como plan terapéutico mo-
metasona inhalada nasal cada 12 horas, con
intento de extubacién programado luego
de 5 dias de tratamiento. Sin embargo, el
intento de extubacién fue frustro, por lo
que se decidié abordaje quirdrgico una vez
lograda una meta de peso de 3kg. A pesar de
lograr la meta de peso, no se realizé abordaje
quirtrgico debido a que la paciente cursd
un cuadro de insuficiencia suprarrenal. Se
decidié entonces dar de alta a la paciente con
oxigeno domiciliario. Sin embargo, reingresé
a través del servicio de urgencias 48 horas
después por dificultad respiratoria y aumento
de la necesidad de oxigeno. Se realiza enton-
ces apertura de estenosis piriforme bilateral,
procedimiento realizado a través de incisién
sublabial, con desperiostizacién de mucosa.
Luego se inici6 visién con microscopio hasta
acceder a escotadura piriforme, que se rebajo
con fresa diamantada, seguida de hemostasia
y cierre de incisién. Finalmente, instalacion de
tutores en ambas fosas nasales. Al quinto dia
de posoperatorio se retiraron las sondas sin
incidentes, y dos dias después la paciente fue
dada de alta con nuevo control ambulatorio
por parte de ORL (Figura 1).

Caso Clinico 2

Recién nacida de sexo femenino producto
de embarazo sano. Evoluciona con estridor
nasal y dificultad respiratoria con requeri-
mientos de O2 suministrado por mascarilla
de alto flujo (MAF). Es evaluado por ORL,
solicitdndose una TC de cavidades paranasales
ante sospecha de estenosis de coanas, la cual
reporté una estenosis de apertura piriforme de
5,9 mm y megaincisivo central.

Se mantiene con requerimiento de O2,
dificultad respiratoria, y estridor nasal, por
lo que se define necesidad de resolucién
quirtrgica.

En pabellén se permeabilizaron ambas
fosas nasales segin procedimiento ya descrito
en caso anterior, logrando dejar dos tutores de
10 F. Posteriormente al acto quirurgico la pa-
ciente regreso6 ala UCI Neonatal y al quinto dia
de posoperatorio se retiraron tutores, siendo
dada de alta al séptimo dia de posoperatorio
(Figura 2).
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Discusién

La dificultad respiratoria nasal en el recién
nacido es un tema poco frecuente a tratar en
la atencién del recién nacido, presentando
diversas etiologias, dentro de las que podemos
destacar atresia de coanas, rinitis del lactante,
laringo-traqueo malacia, sindrome de Pierre —
Robin, entre otras®. La orientacién diagnostica
en estos casos depende fundamentalmente de
la edad gestacional y las condiciones al mo-
mento del parto. Dentro de las causas estruc-
turales, la principal etiologia a considerar es
la atresia coanal'’, la cual puede ser unilateral
o bilateral, siendo su diagnéstico confirmado
mediante medios endoscdpicos o imagenoldgi-
cos a través de la TC, y cuyo manejo definitivo
es quirdrgico.

Dentro de las alteraciones estructurales
menos frecuentes encontramos la estenosis de
la apertura piriforme. Esta es una alteracién
congénita inusual, la cual cursa con dificultad
respiratoria en el recién nacido, siendo un diag-
nostico diferencial a considerar luego de causas
mds frecuentes de obstruccién respiratoria na-
sal, siendo el principal diagndstico diferencial
la atresia coanal. Cabe destacar que esta mal-
formacién puede acompanarse de anomalias
cromosomicas, endocrinoldgicas, ademds de
otras malformaciones de la linea media. Es, por
ende, fundamental hacer un estudio acabado
del recién nacido, asi como también una con-
sulta precoz con otras especialidades médicas
tales como genética y endocrinologia. El diag-
noéstico de ECAP se confirma con una TC con
una apertura piriforme menor a 8 mm, medido
a nivel del meato inferior®. El manejo de la
estenosis puede ser conservador o quirdrgico,
mediante el uso de corticoides nasales, soporte
ventilatorio segiin la necesidad del paciente, y
un apropiado control y monitoreo por el equi-
po médico. Actualmente, no existe un cuerpo
significativo de literatura respecto al manejo
quirurgico. Sin embargo, la permeabilizacién
de la estenosis por via quirtrgica se plantea en
casos de fracaso del manejo conservador, difi-
cultad respiratoria persistente, e intubaciones
reiteradas”®. Esta se plantea en cuanto se logre
un tamano adecuado para la segura utilizacion
del instrumental quirdrgico. Se han descrito
dos alternativas de abordaje para la reparacién
quirurgica. El ensanchamiento de la apertura
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piriforme mediante abordaje sublabial es el
procedimiento mds seguro y efectivo'>. Por
otro lado, se tiene el abordaje transnasal que
se ha utilizado en adultos, pero su técnica es
dificil con una inadecuada visualizacién en lac-
tantes’. Una vez lograda la permeabilizacion,
se colocan tutores, los cuales pueden retirarse
en 1-4 semanas®'’.
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