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Resumen
Objetivos: Revision de las principales causas de
obstruccién de la via aérea

superior relacionadas a malformaciones del
territorio craneofacial.

Método: Revision de la literatura, segun nivel
obstructivo; de origen nasofaringeo, orofaringeo,
gléticas o subgléticas y segun la condiciéon de
sindrémica o no.

Resultados: Se consideran las principales
caracteristicas clinicas  de las  distintas
patologias, especialmente las relacionadas con
el compromiso de la via aérea superior y el
procedimiento terapéutico en cada una de ellas.
Se destaca dentro del manejo quirdrgico
descrito la utilidad de la distraccién osteogénica,
sus indicaciones, la descripcién de la técnicay
sus resultados.

Conclusiones: La obstruccion de la via aerea
respiratoria, resulta de una condicion
morfoldgica y/o funcional presente en distintas
malformaciones craneofaciales, tanto en el
contexto de Sindromes como en forma aislada.
Su adecuado diagnostico y posterior manejo
resulta fundamental en la sobrevida de los
pacientes que presentan esta compleja
condicién.

Palabras claves: malformaciones
craneofaciales, secuencia de Pierre Robin,
obstruccion de la via aérea superior, distraccion
osteogénica.

Abstract

Objectives: Review article of the main causes
obstruction of the upper airway related to
craniofacial malformations.

Method: Literature review, according the
obstructive  level; nasopharyngeal origin,
oropharyngeal, glottal or subglottic and
depending on the condition of syndromic or not.
Results: Considered the main clinical features of
various diseases, especially those related to the
engagement of the upper airway and therapeutic
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procedure in each. The usefulness of distraction
osteogenesis indications, the description of the
technique and its results emerged within the
described surgical management.

Conclusions: obstruction of the respiratory
airway, resulting from a morphological condition
and / or functional present in different
craniofacial malformations, both in the context of
Syndromes and isolation. Proper diagnosis and
subsequent management is essential to the
survival of patients with this complex condition.

Introduccién

La Asociacion Americana de  fisuras
labiopalatinas y malformaciones craneofaciales
(ACPA) propuso en 1981, una clasificacion
general para todas las anomalias
craneofaciales; cuéles son I.- Fisuras Faciales,
Encefaloceles y Disostosis. Il.- Atrofia e
Hipoplasia. .- Neoplasias. V.-
Craneosinostosis. V.- Inclasificables(1). Todas
ellas presentan sindromes y malformaciones
craneofaciales, algunas de las cuales tienen un
potencial riesgo de presentar compromiso
obstructivo de la via aérea.

Las causas nasofaringeas y orofaringeas, en la
mayoria de los casos se pueden sospechar o
evidenciar durante el examen clinico del recién
nacido. El pasaje dificultoso de una sonda
nasogastica debe hacer sospechar una
estenosis de las fosas piriformes o atresias de
las coanas. Los hallazgos de multiples
malformaciones craneofaciales, sumado a la
evaluacion del genetista clinico pueden sugerir
la existencia de algun sindrome relacionado y su
diagnéstico diferencial. Los examenes
radioldgicos de imagenes como la Tomografia
Computada o la Resonancia Nuclear Magnética
complementan el diagndstico y aportan
informacién importante en la terapéutica de las
anomalias craneofaciales.
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Las causas gléticas, subgléticas, la estenosis de
fosas piriformes y la atresia de coanas en cuanto
al diagnéstico y terapéutica se encuentran en la
esfera de otorrinolaringologia, asi como
diagnéstico y manejo de laringomalacia y
traqueomalacia corresponde al especialista
broncopulmonar.

Revisién de la literatura

Desde el punto de vista clinico resulta mas
practico analizar el manejo de estas anomalias
craneofaciales revisando las causas de
obstruccion de la via aérea superior
relacionadas con ellas (Tabla 1).

La hipoplasia del tercio medio facial, la
macroglosia y la micrognatia, dentro de las
causas de obstruccién de la via aérea superior
son materia de resolucién del cirujano plastico.
Dichas causales de obstruccion seran tratadas
en el presente articulo.

|.- HIPOPLASIA DEL TERCIO MEDIO FACIAL
Esta condicibn anatdbmica puede causar
obstruccion de via aérea superior, estando
frecuentemente presente en sindrome de Apert,
Crouzon y Pfeiffer; los cuales comprometen el
territorio craneofacial (2). El sindrome de Apert,
reportada hasta en 15/100.000 nacidos vivos en
EE.UU (3), asi como el Crouzon, que da cuenta
del 4.8% de todas las craneosinostosis (4), en
nuestra practica clinica corresponden a los
causa sindromicas mas frecuentemente
observadas.

El Sindrome de Apert también denominado
Acrocefalosindactilia, tiene una herencia
autosOmica dominante. El espectro de
presentacion incluye braquicefalia, platisbasia,
malformacion de Arnold-Chiari, hipoplasia del
cuerpo calloso, hidrocefalia y holoprosencefalia.
Puede presentar megalocérnea, estrabismo e
hipoplasia orbitaria. En el territorio facial pueden
presentar dismorfias del pabellén auricular,
paladar hendido y retrusion o hipoplasia del
tercio medio facial. Esta Ultima condicion se
explicaria por un cierre prematuro de las suturas
faciales y se asocia a dificultades respiratorias
por la existencia de atresia de coanas,
hipoplasia severa del maxilar superior,
pseudoprognatismo y un &ngulo frontonasal
cerrado con nasion retruido. Fuera del éarea
craneofacial estos casos presentan ademas
sindactilia compleja de pies y manos (Figura 1).
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El Sindrome de Crouzon, también conocido
como Sinostosis Craneofacial. Es hereditario de
tipo dominante, aunque algunos casos se
producen en forma esporadica, sin historia
familiar. Presenta habitualmente braquicefalia,
hipertelorismo, exoftalmos, estrabismo
divergente, paladar hendido, nariz en gancho,
labio superior corto e inferior saliente. Puede
asociarse a dificultad respiratoria debido a la
hipoplasia de maxilar superior con
pseudoprognatismo (Figura 2).

El manejo de estas malformaciones
craneofaciales implica en una primera instancia
intervenciones neuroquirdrgicas y
posteriormente correccion en varios tiempos de
cirugia plastica reconstructiva. La primera
cirugia habitualmente se realiza en etapa de
lactante, la que consiste en un avance fronto-
orbitario cuya principal indicacibn es la
craneosinostosis, especialmente cuando
coexiste con exorbitismo (5).

La cirugia plastica resuelve las malformaciones
a nivel palatino, auricular, facial y en el caso del
sindrome de Apert, también las sindactilias
complejas de las extremidades (6-9). La
hipoplasia del maxilar superior  debe ser
manejada en conjunto con un ortodoncista y el
objetivo es recuperar la forma y simetria del
tercio medio facial, corregir anomalias oclusales
y problemas respiratorios asociados al
compromiso de la via aérea superior tales como
apnea del suefio o ronquidos. La técnica
quirargica mas utilizada en la actualidad, es la
distraccion osteogénica facial. Los distractores
O6seos promueven un avance del tercio medio
de la cara y la neoformacién osea mediante la
separacion gradual y lenta de los segmentos
O0seos osteotomizados del maxilar superior
(10,11). La distraccion tiene limitaciones en el
adulto, sin embargo el prondstico y rendimiento
en el lactante y el nifio en edad pre-escolar y
escolar es bueno. Para la distraccion del maxilar
superior existen tres posibilidades técnicas,
osteotomia completa o segmentaria tipo Le Fort
| , y osteotomia completa tipo Le Fort Il y IlI
(Figura 3y 4).

Il.- MACROGLOSIA

Las causas de macroglosia son muy variadas,
enocntrandose mas frecuentemente en los
Sindromes de Beckwith-Wiedemann, de Down y
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en los tumores de origen vascular (Tabla 2). La
macroglosia dependiendo de las dimensiones de
la lesion y de la edad del paciente puede
ocasionar dificultad respiratoria, deformidad
dento-maxilar, dificultad deglutoria y trastornos
foniatricos (12). Existen variadas técnicas de
glosectomia parcial para reducir las dimensiones
linguales, dependiendo de si el compromiso
afecta el largo, el ancho y/o el grosor de la
misma (Figura 5).

Ill.- MICROGNATIA

La micrognatia puede presentarse en forma
aislada (idiopédtica) o asociada a numerosos
sindromes congénitos (Tabla 3). Esta hipoplasia
mandibular, puede determinar trastornos
respiratorios  obstructivos debidos a la
retroposicion lingual o glosoptosis.

El Sindrome de Pierre Robin, Complejo o
Secuencia de Pierre Robin fue descrito en 1923
por el estomatélogo francés del mismo nombre.
Tiene una etiologia diversa, presumiblemente
mecénica por una posicion distécica en
hiperflexién cervical del feto durante Ila
gestacion. La incidencia reportada es de 1 por
cada 5.000 a 10.000 recién nacidos vivos (13,
14).

Se caracteriza por la presencia de una
mandibula muy pequefia (micrognatia), con la
lengua desplazada hacia atrds y abajo
(glosoptosis) y una fisura palatina amplia o en
“herradura” (Figura 6). Esta triada caracteristica
puede ocasionar dificultad respiratoria, sobre
todo durante el periodo de recién nacido. Lo
mas frecuente es observar apneas espontaneas
0 posicionales con decubito dorsal mal tolerado
por el nifio y dificultad respiratoria durante la
alimentacion. Dichos  episodios  pueden
presentar desaturacion de oxigeno de grado
variable, gasto energético aumentado y una
curva ponderal plana o disminuida. Los casos
severos de obstruccién respiratoria son graves,
con saturometria de oxigeno bajo 85%,
retraccion costal y uso de la musculatura
respiratoria accesoria. Otras malformaciones
asociadas se observan en el 23% de los casos.
Las complicaciones del Pierre Robin de
evolucién grave pueden ser la hipoxia e
hipertension pulmonar. La mortalidad descrita
para un recién nacido de término es de 14% a
19%, alcanzando hasta un 60% en el caso de
los nacidos de pre término.
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El manejo precoz y efectivo es fundamental en
la sobrevida y prevencion de secuelas
neurologicas del paciente con Pierre Robin. En
los casos leves a moderados, el objetivo del
tratamiento es lograr que el nifio crezca en
funcion que su hipoplasia mandibular también lo
haga. Habitualmente después de la tercera o
cuarta semana de vida se observa una mejoria
clinica relacionada al crecimiento normal del
nifio y del tercio inferior facial. Durante dicho
periodo, es recomendable utilizar un protocolo
de monitorizacién hospitalario. La gran mayoria
son manejados en una unidad de cuidados
intermedios, con cambios posicionales en
especial al decubito lateral y el ventral lo que
busca desobstruir la orofaringe al movilizando la
lengua hacia anterior. La monitorizacion
continua de la la curva de peso, saturacion de
oxigeno durante el suefio y la alimentacién
determinaran la  efectividad del control
posicional.

En los casos graves, el manejo se realiza en una
unidad de paciente critico neonatal asegurando
la via aérea con sistemas ventilacion de presion
positiva, mascara laringea o0 intubacion
endotraqueal. El estudio se complementa con
una telerradiografia simple lateral para observar
la estrechez de la silueta de la columna de aire
en la orofarinx. La tomografia computada puede
evidenciar la anatomia mandibular alterada asi
como la estrechez de la via aérea. La
nasofibrobroncoscopia comprueba la etiologia
lingual (glosoptosis) y el nivel de la obstruccion.
Una endoscopia debe descartar las otras causas
de obstruccién a este nivel. Un exdmen muy util
en los casos severos es la polisomnografia, que
muestra el indice de apneas sobre hipoapneas,
las variaciones de saturacién de oxigeno y el
origen central u obstructivo de las apneas.

En la practica clinica habitual la causa mas
comun de cirugia en la Secuencia de Pierre
Robin, es el indice elevado de apneas por hora
asociadas a desaturacion de oxigeno. Las
indicaciones quirurgicas en Pierre Robin son: 1.-
Monitorizacién de apneas obstructivas criticas
(>10 / hora, oxemia < 85%) 2.- Gravedad
Respiratoria, gran irritabilidad, mala evolucién
clinica general. 3.- Polisomnografia (+). 4- Bajo
incremento Ponderal.
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En relacion a las diferentes técnicas quirurgicas
descritas para esta patologia, encontramos: a).-
Traqueostomia: En casos muy criticos
(habitualmente sindrémicos). b).- Adhesion
lingual: No soluciona el problema (Altera
fonacion y dentadura). c).- Liberacién
subperidstica de la musculatura lingual del piso
bucal: poco rendimiento. d).- Distraccién Osea
mandibular; Es la primera indicacion en la
actualidad

Para el manejo del Pierre Robin grave (15) la
traqueostomia es un método siempre vigente
para los casos de micrognatia critico. Sin
embargo, es concenso en la actualidad,
considerar la distraccién osteogénica del cuerpo
mandibular como el método de eleccién en
estos pacientes de Pierre Robin con evolucién
respiratoria grave (16-20)

Los objetivos de la distraccibn Osea son,
aumentar las dimensiones de la mandibula
mediante una elongacién gradual del hueso y de
los tejidos blandos adyacentes. De esta forma
se logra producir un adelantamiento de la base
lingual lo que lograra aumentar el espacio de la
via aérea retrofaringea.

La intubacién endotraqueal en la cirugia
habitualmente es dificil por lo que se recomienda
que el uso de un fibroscopio. Se utiliza la
posicion nasotraqueal con tubo preformado,
siendo también posible el uso de un tubo
convencional en ubicacion orotraqueal.

El abordaje quirdrgico clasico es mediante una
incision externa bajo el angulo mandibular,
siendo también posible el abordaje vestibular
intraoral. Se realiza osteotomia a nivel del
cuerpo mandibular bilateral con un eje
perpendicular al plano oclusal, teniendo especial
cuidado en preservar el nervio dentario a ambos
lados. Finalmente se instalan dos distractores
osteogénicos externos unidireccionales (Figura
7). El protocolo de distraccién se inicia al 3er dia
post operatorio con una frecuencia de 1mm
diario a ambos lados hasta lograr una leve
sobrecorreccion de la micrognatia de 2 mm. En
la practica clinica el rango promedio de
distraccion total varia entre los 18 a 25 mm.
Habitualmente al quinto dia se puede reiniciar la
alimentacion oral, logrando el decubito dorsal sin
la aparicion de apneas. Cuando la distraccion
osteogénica se realiza en  pacientes
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traqueostomizados, se inicia la oclusion de la
canula a los 15 dias y se monitoriza antes de
decanular. El periodo de “mantencién” o de
consolidacién 6sea es de 4 a 6 semanas,
comportandose los distractores en esta etapa
como fijadores externos. Una vez finalizado este
periodo, se practica un control radiolégico para
confirmar la osteogénesis del segmento
distraido, después de lo cual los distractores son
retirados. (Figura 8 y 9).

Las distintintas publicaciones en relacién al
rendimiento de esta técnica muestran resultados
favorables tanto del punto de vista anatémico
como funcional en lo respiratorio (21,22). Tahiri,
en pacientes con malformacion craneofaciales
sometidos a distraccion mandibular, Pierre
Robin aislado, Pierre Robin sindrémico vy
Treacher Collins, presenta resultados favorables
en la mejoria de la obstruccién de la via aérea
superior en el 89,3% de los pacientes. El 84,2%
de los pacientes con traqueostomia pudieron ser
decanulados y el 95,6% de los casos con
apneas  obstructivas  evolucionaron  con
resolucién completa de éstas (23). Nuestros
resultados en 26 casos tratados con distraccion
Osea; la totalidad de los pacientes de Pierre
Robin no sindrémicos sometidos a distraccion
por apneas obstructivas con desaturacién de
oxigeno y/o por bajo incremento ponderal
presentaron mejoria de la  obstruccién
respiratoria, lo que coincide con lo reportado en
la literatura (21-23).

Por otro lado, los pacientes sindromicos
(Sd.Treacher Collins 'y Sd. Goldenhar)
evolucionaron con recaida post operatoria de la
sintomatologia obstructiva en el 50% de los
casos, requiriendo de una nueva distraccion
osteogénica. El éxito en este Ultimo grupo de
pacientes fue menor, situandose en el 70%,
situacion también descrita en la literatura (21). El
23% de los casos operados presentaron
complicaciones, consistentes en infeccién de la
piel, cicatrizacién inadecuada y mordida abierta.

Discusién

El conjunto de malformaciones craneofaciales
asociadas a causas obstructivas de la via aérea
superior son variadas, requieren tratamientos
complejos y un manejo por un equipo
interdisciplinario. Este debe considerar al
genetista, neonat6logo, otorrinolaringd6logo,
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broncopulmonar, ortodoncista, neurocirujano,
maxilofacial y cirujano plastico.

Conjuntamente con la mejoria observada en el
aspecto morfoldgico maxilar, mandibular y facial
en estos pacientes tratados con distraccion
osteogénica, lo que se considera mas relevante
es la posibilidad de corregir la obstruccion de la
via aéra superior comprometida. Esta
alternativa terapeutica previene en muchos
casos una intubacion endotraqueal prolongada,
una traqueostomia de urgencia, o bien la
posterior decanulacibn cuando esta fue
realizada en forma previa. Finalmente se debe
destacar, en pacientes portadores de
micrognatia severa la posibilidad de minimizar el
riesgo de morbilidad y mortalidad asociada a
estos casos.
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Figuras

Figura 1.- Paciente portador del sindrome de Apert, donde se evidencia la hipoplasia del tercio medio
facial.

Figura 2.- Paciente portadora de sindrome de Crouzon, con hipoplasia del tercio medio facial.
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Figura 3.- Imagenes de perfil del pre y postoperatorio de distraccion désea para avance de maxilar
superior hipoplasico en sindrome de Apert.

Figura 4.- Imagenes de perfil del pre y postoperatorio de distraccion Osea para avance de maxilar

superior hipoplasico en sindrome de Crouzén.
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Figura 5.- Paciente portador de sindrome de Down y macroglosia severa sometido a glosectomia parcial

del 50% del largo y espesor lingual.

'Figura 6.- A la izquierda, imagen de perfil de Secuencia de Pierre Robin donde se destaca la
micrognatia severa. Al centro, tomografia computada que evidencia la glosoptosis y el compromiso
obstructivo de la columna de aire de la via aérea superior. A la derecha, imagen distintiva de la fisura

palatina amplia en “herradura” la que se opera al afio de edad
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Figura 7.- A la izquierda imagen intraoperatoria donde se aprecia el sitio de la osteotomia en el cuerpo

mandibular. A la derecha ambos distractores externos instalados activos.

56
Rev. Ped. Elec. [en linea] 2016, Vol 13, N° 1. ISSN 0718-0918



Revista Pediatria Electronica

Universidad de Chile Servicio Salud Metropolitano Norte
Facultad de Medicina Hospital Clinico de Nifios
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil Roberto Del Rio

Figura 8.- Arriba a izquierda, pre operatorio de Secuencia de Pierre Robin grave y arriba a derecha
imagen de escaner que evidencia micrognatia severa y distracctores osteogénicos instalados. Abajo, el
mismo paciente en el post operatorio mediato y alejado de distaccion 6sea mandibular sin recidivas de la
sintomatologia respiratoria
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Figura 9.- Paciente con sindrome de Treacher Collins traqueostomizado en periodo de recién nacido.
Arriba se observa el pre y post operatorio de distraccion 6sea corrigiendo la micrognatia y posterior
decanulacion de la traqueostomia. Abajo imagenes radiolégicas pre y post distracciébn 0sea que

evidencian la ampliacion de la columna de aire de la via aérea superior
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Tabla 1: Causas de obstruccion de la via aérea superior

Nasofaringeas

- estenosis de fosas piriformes
- atresias de coanas
- hipoplasia del tercio medio facial (sindromes)

Orofaringeas

- macroglosia (sindromes 'y tumores
vasculares)
- micrognatia (idiopatica y sindromes)

Gléticas y subgloticas

- laringomalacia
- traqueomalacia
- estenosis y atresia

Tabla 2: Causas de Macroglosia

Congénita

- Hemangioma

- Linfangioma

- Sindrome de Beckwith-Wiedemann
- Sindrome de Down

- Amiloidosis primaria

- Acromegalia

- Tiroides lingual

- Hipotiroidismo congénito

Inflamatorias

- Tuberculosis
- Actinomicosis
- Infeccion dental

Traumaticas - Irritacién dental

- Hematoma

- Calculo Sublingual

- Inflamacién postoperatoria
Neoplasias - lesiones malignas y benignas
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Tabla 3: Causas de Micrognatia

e Sindrome de Pierre Robin

e Sindrome de Stikler

e Sindrome de Treacher-Collins

e Sindrome de Nager

e Sindrome Velocardiofacial

e Sindrome de Goldenhar

e Sindrome de Hallermann-Streiff

e Trisomia 8

e Trisomia 13

e Trisomia 18

e Sindrome de Turner

e Sindrome de Progeria

e Sindrome Smith-Lemli-Opitz

e Sindrome de Seckel

e Sindrome de Russell-Silver

e Sindrome de Lejeune

e Sindrome de Marfan

e Sindrome de DiGeorge

e Sindrome alcohdlico fetal

¢ Rubeola congénita

e Sindrome de Klippel-Felil
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