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RESUMEN

Los sindromes craneofaciales son anomalias complejas y heterogéneas que afectan a las estructuras encargadas de
la morfologia de cara y craneo. Hay unas alteraciones anatdmicas craneofaciales propias que generan una reduccion
intrinseca a la faringe lo que va a favorecer el colapso, entre estas se puede mencionar: la retrognatia, micrognatia, ma-
croglosia, paladar alto, que van junto con problemas congénitos como el sindrome de Marfan, trisomia del cromosoma
21, sindrome de Crouzén, sindrome de Prader-Willi y secuencia de Pierre Robin. La metodologia utilizada para el presente
trabajo de investigacion, se enmarca dentro de una revision bibliogréfica de tipo documental, ya que nos vamos a ocupar
de temas planteados a nivel teérico como es Alteraciones craneofaciales secundarias a obstruccion de la via respiratoria
superior. La técnica para la recoleccion de datos esta constituida por materiales electrénicos, estos ultimos como Google
Académico, PubMed, entre otros, apoyandose para ello en el uso de descriptores en ciencias de la salud o terminologia
MESH. La informacién aqui obtenida sera revisada para su posterior andlisis. Hay un amplio espectro de malformaciones
craneofaciales que pueden producir obstrucciones de la via aérea superior (dificultades respiratorias), en la mayoria de
los casos son congénitas, es decir, nacen con él bebe y se van desarrollando en el tiempo. La apnea del suefio también
es una patologia que se puede presentar por las malformaciones craneofaciales como la micrognatia, la Macroglosia en
algunos casos de nifios con sindrome de Down, por ello es que, dentro del presente trabajo de investigacion, se hace
un abordaje amplio sobre la apnea y por qué es una patologia que tiene una mayor incidencia a nivel global que las mis-
mas malformaciones craneofaciales congénitas. A pesar de todas estas afirmaciones que han sido recogidas en base
al estudio de otros autores, también hay que aclarar que todavia falta mucha mas evidencia de datos para soportar las
afirmaciones y confirmar mas fehacientemente las relaciones entre las variables mencionadas.

Palabras clave: Craneofaciales, Respiratoria, Apnea, Polisomnograma, Obstructiva.
ABSTRACT

Craniofacial syndromes are complex and heterogeneous anomalies that affect the structures responsible for the morphol-
ogy of the face and skull. There are some specific craniofacial anatomical alterations that generate an intrinsic reduction in
the pharynx which will favor collapse, among these we can mention: retrognathia, micrognathia, macroglossia, high palate,
which go along with congenital problems such as Marfan syndrome, trisomy of chromosome 21, Crouzén syndrome, Prad-
er-Willi syndrome and Pierre Robin sequence. The methodology used for this research work is part of a bibliographic review
of a documentary type, since we are going to deal with issues raised at a theoretical level such as Craniofacial alterations
secondary to obstruction of the upper respiratory tract. The technique for data collection is made up of electronic materials,
the latter such as Google Scholar, PubMed, among others, relying on the use of descriptors in health sciences or MESH
terminology. The information obtained here will be reviewed for further analysis. There is a wide spectrum of craniofacial
malformations that can cause upper airway obstruction (respiratory difficulties), in most cases they are congenital, that is,
they are born with the baby and develop over time. Sleep apnea is also a pathology that can occur due to craniofacial
malformations such as micrognathia, Macroglossia in some cases of children with Down syndrome, which is why, within this
research work, a broad approach is made on apnea and why it is a pathology that has a higher global incidence than the
same congenital craniofacial malformations. Despite all these statements that have been collected based on the study of
other authors, it should also be clarified that much more data evidence is still lacking to support the statements and more
reliably confirm the relationships between the variables mentioned.

Keywords: Craniofacial, Respiratory, Apnea, Polysomnogram, Obstructive.

RESUMO

As sindromes craniofaciais sdo anomalias complexas e heterogéneas que afectam as estruturas responsaveis pela mor-
fologia da face e do créanio. Existem algumas alteragdes anatdomicas craniofaciais especificas que geram uma redugéo
intrinseca da faringe que favorecera o colapso, entre elas podemos mencionar: retrognatia, micrognatia, macroglossia,
palato alto, que acompanham problemas congénitos tais como sindrome de Marfan, trissomia do cromossoma 21, sin-
drome de Crouzon, sindrome de Prader-Willi e sequéncia de Pierre Robin. A metodologia utilizada para este trabalho de
investigacao faz parte de uma revis&o bibliografica de tipo documental, uma vez que vamos tratar de questdes levantadas
a um nivel tedrico como as alteracfes craniofaciais secundarias a obstrucao do tracto respiratério superior. A técnica de
recolha de dados é constituida por materiais electronicos, estes ultimos como o Google Scholar, o PubMed, entre outros,
apoiando-se na utilizacao de descritores nas ciéncias da saude ou na terminologia do MESH. A informag&do aqui obtida
serd revista para uma anadlise mais aprofundada. Existe um vasto espectro de malformacdes craniofaciais que podem
causar obstrugao das vias aéreas superiores (dificuldades respiratorias), na maioria dos casos sdo congénitas, ou seja,
nascem com o bebé e desenvolvem-se ao longo do tempo. A apneia do sono € também uma patologia que pode ocorrer
devido a malformagdes craniofaciais, tais como micrognatia, Macroglossia em alguns casos de criangas com sindrome de
Down, raz&o pela qual, no ambito deste trabalho de investigacéo, é feita uma abordagem ampla sobre a apneia e porque
€ uma patologia que tem uma maior incidéncia global do que as mesmas malformacdes craniofaciais congénitas. Apesar
de todas estas afirmacdes que foram recolhidas com base no estudo de outros autores, também deve ser esclarecido
que ainda faltam muito mais dados comprovativos para apoiar as afirmacées e confirmar de forma mais fiavel as relacdes
entre as variaveis mencionadas.

Palavras-chave: Craniofacial, Respiratério, Apneia, Polissonograma, Obstrutivo.
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Introduccion

La apnea obstructiva es el cese del flujo de
aire en las fosas nasales y la boca debido al
colapso de las vias respiratorias superiores,
sin importar el esfuerzo de los musculos ab-
dominales en el pecho. En nifios sanos es un
evento raro y durante se duermen se presen-
ta con mayor frecuencia, el proceso no dura
mas de 10 segundos (Arreaga Pérez et al.,
2019).

Se ha descrito una prevalencia estimada
del sindrome de apnea obstructiva del sue-
Ao (SAOS) del 22 por ciento en la poblacion
quirdrgica adulta, con un 70 por ciento de
pacientes no diagnosticados en el momento
de la evaluacion preoperatoria. En el perio-
do perioperatorio el SAOS se ha asociado a
complicaciones como hipoxemia, arritmias,
dafio miocéardico, delirio, ingresos inespe-

rados en la unidad de cuidados intensivos,
aumento de la tasa de reintubaciones y de la
estancia hospitalaria, asi como dificultad en
el manejo de la via aérea. Por otra parte, la
frecuente asociacion con otras enfermeda-
des como hipertension arterial, hipertension
pulmonar, enfermedad coronaria, arritmias,
resistencia a la insulina, o enfermedad ce-
rebrovascular, dificulta el manejo de estos
pacientes (Almonte Estrada & Pagan Santos,
2021).

La prevalencia estimada de SAHOS infantil a
nivel mundial es de 0,69% a 4,7%4 con una
incidencia mayor entre los 2 a 6 anos que
se relaciona con el aumento del tejido ade-
notonsilar, y un segundo peak de incidencia
entre los 12 a 15 afios relacionado con el
aumento de peso y la obesidad (Ringler &
Gajardo, 2021).

nocturnas*, hipertension pulmonar®.

alérgica, desviacion septal.

. Uso de Drogas miorrelajantes y
opioides

MODIFICABLE NO MODIFICABLE

. Obesidad (IMC >35)*/Sobrepeso* . Sexo: masculino (2:1)

. Fumar . Edad

. Alcohol . Postmenopausia

. Manejo oportuno de endocrinopatias: . Familiares con SAHOS ylo
Diabetes Mellitus tipo 2°, hipotiroidismo, ronquidos®

acromegalia . sindrome de ovarios

. Manejo oportuno de enfermedades poliquisticos

cardiacas: hipertension arterial, insuficiencia .
cardiaca®, fibrilacion auricular®, amtmias

. Enfermedades respiratorias crénicas
. Intervencién en patologla nasal: rinitis

. Intervencion oportuna en patologia
amigdalina: hipertrofia amigdalina obstructiva

Alteraciones morfolagicas
craneofaciales, cuello y de VAS

Figura 1. Factores asociados a SAHOS.

Fuente: (Nacato Parapi, 2021).

Metodologia

La metodologia utilizada para el presente
trabajo de investigacion, se enmarca den-
tro de una revision bibliogréfica de tipo do-
cumental, ya que nos vamos a ocupar de
temas planteados a nivel tedrico como es
Alteraciones craneofaciales secundarias a
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obstruccion de la via respiratoria superior.
La técnica para la recoleccion de datos esta
constituida por materiales electrénicos, estos
ultimos como Google Académico, PubMed,
entre otros, apoyandose para ello en el uso
de descriptores en ciencias de la salud o ter-
minologia MESH. La informacion aqui obte-
nida sera revisada para su posterior analisis.
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Resultados
Factores de riesgo no modificables

Contrario a lo anterior, existen factores que
no pueden ser modificados como la predi-
leccion en hombres con una relacion hom-
bre: mujer de 2:1. Se ha reportado que la
presencia de SAHOS es mucho mas comun
a los 40 anos, lo cual deduce que su mani-
festacion esta relacionada con la edad con
su pico maximo hacia los 60 afnos y descen-
diendo progresivamente. Los grupos racia-
les tienen diferentes caracteristicas craneo-
faciales las cuales se les confiere diversos
riesgos de desarrollar la enfermedad, para
citar un ejemplo, en Estados Unidos, la po-
blacion presenta una prevalencia mayor
(hasta 16%) a diferencia de la raza aria y si-
milar a la que se presenta en los afroamerica-
nos. Endocrinopatias como la diabetes tipo
I, el sindrome de Cushing, el hipotiroidismo
y el hiperandrogenismo son las que mas se
relacionan con la aparicion de SAHOS (Gon-
zélez Rojas et al., 2021).

Clasificacion

La gravedad del SAHOS se expresa por el
indice de apnea-hipopnea (IAH) lo cual se
refiere al nimero medio de apneas € hipop-
neas por hora de suefo y se clasifica como:

e Leve (IAH 5-15)
e Moderada (IAH 15-30)

e Grave (IAH; 30) (Gonzalez Rojas et al.,
2021).

La apnea obstructiva leve

Durante el suefo se incluyen registros de |1AH
de 5 a 15y se presentan episodios de som-
nolencia involuntaria durante actividades
que requieren poca atenciéon como viendo
television, leyendo o viajando como pasaje-
ro; acompanado de sintomas que producen
solo un deterioro ligero de la funcién social o
laboral (AGUILAR CAMPUZANO, 2019).
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La apnea moderada

Los registros muestran de 15 a 30 IAH acom-
pafiados de somnolencia no deseada duran-
te actividades que requieren cierta atencion
como conciertos, reuniones o presentacio-
nesy los sintomas producen deterioro mode-
rado de la funcion social o laboral (AGUILAR
CAMPUZANO, 2019).

La apnea obstructiva grave

Durante el suefio se registran mas de 30
episodios de apnea por hora de suefio y se
observan episodios de somnolencia invo-
luntarios durante actividades que requieren
atencion mas activa como comer, conversar,
caminar y conducir; con sintomas que gene-
ran alto deterioro de la funcion social o labo-
ral (AGUILAR CAMPUZANO, 2019).

Se pueden distinguir claramente cuatro tipos
de apnea del suefo:

1. Sindrome de Apnea Hipoapnea Obstruc-
tiva del Suefio (SAHOS)

2. Sindrome de Apnea Central del Suefio
(SACS)

3. Sindrome de Apnea Mixta (SAM)

¢ Recientemente, con la tercera edicion de
la citada clasificacion se incorporé una
nueva categoria:

4. Sindrome de Apnea Obstructiva Comple-
ja (SAOC) (Cué et al., 2020).

Clinica

La triada clinica principal del SAHOS la com-
ponen los siguientes sintomas: roncopatia
cronica, apneas presenciadas, hipersomnia
diurna o tendencia a dormirse involuntaria-
mente ante situaciones inapropiadas. Otros
sintomas y signos asociados (en ocasiones
relacionados con la edad y el sexo del pa-
ciente) son: diaforesis, pesadillas, suefio
agitado, insomnio, reflujo faringolaringeo,
enuresis, disminucion de la libido, cambios
de personalidad, pérdida de memoria, difi-
cultad en la concentracion, disminucion del
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rendimiento profesional y en los estudios, apatia, irritabilidad, nauseas matutinas, sintomas
depresivos, cansancio cronico, movimientos anormales, caidas frecuentes, eventos cardio-
vasculares, poliglobulia y crisis epileptiformes (Cué et al., 2020).

En relacion con la morbilidad, se ha publicado que el SAHOS esté asociado a trastornos
cognitivos y a deterioro de la calidad de vida; y en los nifios afecta el aprendizaje y la con-
ducta. Asimismo, se ha referido que estéa relacionado con la hipertension arterial sistémica,
la enfermedad coronaria, las arritmias, los accidentes vasculares encefalicos, el sindrome
metabdlico y en pacientes no tratados, aumenta el riesgo de eventos vasculares fatales y no
fatales (Cué et al., 2020).

Diagnédstico

Tipo de estudio Descripcién

Estudio tipo I: polisomnograma
(PSG) convencional

Aun considerado el gold standard de los estudios del suefio. Cuenta con al
menos siete canales, incluyendo electroencefalograma (EEG), electro-oculografia
(EQG), electromiografia de menton, electrocardiograma, flujo aéreo via canula
nasal, esfuerzo respiratorio (torax y abdomen) y oximetria de pulso. Es realizado
en laboratorio y con la supervision de un técnico especializado.

Estudio tipo II: PSG ambulatorio PSG completa, pero realizada con equipo portatil en el domicilio del paciente, sin

supervision técnica.

Estudio tipo lll: poligrafia respiratoria Estudio ambulatorio con menos canales. Incluye dos variables respiratorias

ambulatoria (movimiento respiratorio, flujo aéreo), variable cardiaca (ritmo cardiaco o elec-
trocardiograma) y saturacion arterial de oxigeno. Puede incluir adicionalmente
registro de ronquido y de posicion corporal.

Estudio tipo IV: andlisis simple o dual  Equipos continuos simples o de canal dual que incluye registro de flujo aéreoy
saturacion de O,

Figura 2. Tipos de estudios del suefio.

Fuente: (Nazar et al., 2021).

El SAOS siempre requiere una evaluacion
meédica completa y una confirmacion del
diagnostico, asi como la estimacion de la
severidad por medios diagnoésticos. Ambas
cosas se logran mediante el polisomnogra-
ma basal que monitoriza el sueno durante la
noche. Este es un estudio estandarizado que
necesita parametros minimos de calidad, los
cuales deben cumplirse en todos los casos.
El test de latencias multiple de suefno tam-

y trata de hacer los dos examenes anterio-
res en una sola noche. No obstante, tiene
sus limitaciones. Los estudios de suefio en
casa se clasifican de acuerdo con su nivel
de complejidad y atencion. Estos buscan
disminuir la oportunidad de citas y se con-
sideran estudios de tamizaje o cribado, no
como estudios diagnoésticos. Ademas, el test
de mantenimiento de la vigilia se usa para

bién esta estandarizado con el debido cuida-
do y su indicacion es la cuantificacion de la
somnolencia diurna excesiva. Por su p arte,
el polisomnograma para titulacion de presion
positiva sobre la via aérea permite hallar la
presion terapéutica minima, en la cual se co-
rrigen los eventos respiratorios obstructivos.
El polisomnograma de noche partida intenta
mejorar la oportunidad de citas en los demas
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controlar las terapias enfocadas en mejorar
la somnolencia diurna excesiva (Almonte Es-
trada & Pagan Santos, 2021).

Fue en 1991, Croft y Pringle, realizaron la pri-
mera Drug Induced Sleep Endoscopy (DISE)
con midazolam. Ellos comprobaron que, du-
rante el suefio farmacolégicamente induci-
do, los pacientes pueden tolerar el fibroen-
doscopio sin despertarse, siendo posible la

RECIMUNDO VOL. 6 N°1 (2022)
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exploracion de la Via Aérea Superior (VAS)
y la realizacion de maniobras para demos-
trar la utilidad de dispositivos intraorales y
la causa probable en la falla de tolerancia al
uso del CPAP. La DISE es una prueba muy
segura y carente practicamente de efectos
secundarios, con resultados similares al sue-
Ao fisiologico, pero debe realizarse en condi-
ciones de seguridad y con las constantes del
paciente controladas, por lo que se realiza
en quiréfano o en una sala de endoscopias
con la colaboracion de un Anestesiélogo que
es el que realiza la sedacion, su tiempo pue-
de variar entre los 30-45minutos. El procedi-
miento lo lleva a cabo un Otorrinolaringélogo
con experiencia en el area (Jiménez, 2020).

Tratamiento

Se acepta por muchos autores que el trata-
miento electivo es la adenoamigdalectomia.
La eficacia de esta técnica oscila entre el
27,2y el 78%. Tal disparidad de resultados
se explica por la heterogeneidad de los es-
tudios publicados en cuanto al concepto de
curacion o mejoria (clinica o polisomnogra-
fica) y a las caracteristicas de los pacientes
incluidos. Se han empleado también corticoi-
des nasales. Con respecto al montelukast,
aunque existen algunos estudios de limita-
da extension sobre su eficacia, la AAP con-
cluye que no existen suficientes datos para
recomendar esta linea de tratamiento. Un
reciente ensayo clinico evalu¢ la terapia an-
tiinflamatoria a medio plazo (corticoides in-
tranasales durante tres meses y montelukast
oral durante 6-12 meses) en nifios de 2 a 14
anos de edad con SAOS leve no tributarios
de tratamiento quirdrgico. Se encontraron
efectos clinicos beneficiosos en un 80% de
los casos y mejoria de las variables polisom-
nografica en un 62%, sobre todo en los nifios
de menos edad y no obesos. El tratamiento
de la ortodoncia (expansion maxilar rapida),
se basa en el aumento del diametro trasver-
so del paladar mediante la reapertura de la
sutura del paladar medio. Son escasas las
evidencias disponibles en cuanto a sus indi-
caciones y efectividad, aunque parece que
puede ser Util en ninos con alteraciones cra-
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neofaciales. La tragqueostomia, técnica ex-
tremadamente efectiva pero reservada para
SAQOS graves con fallo de otros tratamientos
previos (Truffin Hernandez, 2019).

Sindromes craneofaciales

Los sindromes craneofaciales son anomalias
complejas y heterogéneas que afectan a las
estructuras encargadas de la morfologia de
cara y craneo. Dentro de las mas destaca-
das estan las fisuras orofaciales, alteracio-
nes del primer y segundo arco branquial y el
cierre temprano de las suturas craneales. El
origen de los sindromes craneofaciales pue-
de ser congénito o adquirido, con respecto
a su etiologia se encuentran alteraciones ge-
néticas y mutaciones cromosomicas, exposi-
cion a radiaciones y/o infecciones, consumo
de medicamentos durante el embarazo. Lo
que conlleva a alteraciones en el sistema es-
tomatognatico y sus funciones (Rojas et al.,
2021).

Estudios demuestran que en los ultimos 20
anos las malformaciones congénitas craneo-
faciales son la principal causa de mortalidad
infantil en USA y la segunda causa en Co-
lombia en menores de un afio, ademas que
generan mas del 30% de la discapacidad en
la poblacion general. Y es de gran preocu-
pacion ya que las malformaciones son en-
fermedades de alto costo para los sistemas
de salud.

La Asociacion Americana de fisuras labio-
palatinas y malformaciones craneofaciales
(ACPA) propuso en 1981, una clasificacion
general para todas las anomalias craneofa-
ciales; cuales son |.- Fisuras Faciales, Ence-
faloceles y Disostosis. Il.- Atrofia e Hipopla-
sia. lll.- Neoplasias. IV.- Craneosinostosis.
V.- Inclasificables. Todas ellas presentan
sindromes y malformaciones craneofaciales,
algunas de las cuales tienen un potencial
riesgo de presentar compromiso obstructivo
de la via aérea (Giugliano V & Gantz V, 2016).
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Las malformaciones craneofaciales son:

1.

Malformaciones congénitas nasales: Los
recién nacidos son respiradores nasales
obligados; por lo tanto, la obstruccion
puede provocar compromiso del vison
nasal as respiratorias y dificultad respira-
toria. Las etiologias son variadas e inclu-
yen, atresia coanal, estenosis de apertura
piriforme y raramente tumores como glio-
ma, encefalocele, dermoide y teratoma,
entre otros.

Malformaciones congénitas de cavidad
oral: El labio y paladar hendido son unas
de las malformaciones congénitas mas
comunes, éstas muestran una alta pre-
valencia en la poblacion mundial que va-
ria de 1:500 - 2000 individuos; entando
un problema de salud bucodental. Esta
variacion en la prevalencia se encuentra
relacionada principalmente con el gru-
po étnico y el nivel socioecondmico esto
afecta a las personas en su entorno so-
cial ya que los hace vulnerables, blanco
de criticas y sefalamientos.

3. Malformaciones congénitas auriculares:

La microtia es el defecto congénito mas
comun del oido; dada su riesgo inherente
de pérdida de la audicion y su condicion
como una enfermedad huérfana, es ne-
cesario establecer un programa de ges-
tion integral para evitar o mitigar las con-
secuencias negativas a largo plazo en
el desarrollo neuroldgico y psicosociales
asociados con la pérdida de la audicion.

Malformaciones congénitas oculares:
La realizacion de estudios genéticos en
casos aislados, familias y grupos nume-
rosos de pacientes con malformaciones
oculares congénitas, ha permitido el re-
conocimiento de diversos genes que son
esenciales para el desarrollo normal de
los 0jos, y cuyas mutaciones originan de-
fectos en la organogénesis ocular. Al mis-
mo tiempo, la disponibilidad de los estu-
dios genéticos en un numero creciente
de centros hospitalarios ha permitido
establecer un estimado inicial acerca de
la tasa de mutacion de cada gen especi-
fico, y asi realizar una mejor planeacion
del estudio genético en casos nuevos,
dandole prioridad a los genes en los cua-
les se ha reportado una mayor frecuencia
de mutacion en diferentes poblaciones
(Belefio Barroso et al., 2021).

Sindrome craneofacial y obstruccion de la via respiratoria superior
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Sindrome de Apert

Sindrome de Crouzon

Sindrome de Pfeiffer

Sindrome de Pierre Ro-

bin/LPH

Sindrome de Treacher

Collins

Microsomia hemifacial

HMF, RM, proptosis, hiper-
telorismo, sindactilia, PH
HMF, RM, proptosis, hi-
pertelorismo, estrabismo,
nariz picuda

HMF, RM, estenosis naso-
faringea, proptosis, hi-
pertelorismo, sindactilia
parcial, A/M, manguito
traqueal cartilaginoso
Micrognatia, glosoptosis,
obstruccion

Hipoplasia maxilar y zigo-
matica, micrognatia, fisu-
ras palpebrales, coloboma,
boca pequefa, A/M, PH,
incompetencia velofarin-
gea, AATM

Micrognatia, A/M, pérdida
de tejidos blandos, de-
bilidad del nervio facial.
(macrostomia y fusiones
cervicales en pacientes
con Goldenhar)

Respiradores bucales,
SAQS, VMF dificil
Respiradores bucales,
SAQS, VMF dificil

Respiradores bucales,
SAQOS, VMF dificil

Obstruccion de la via aérea

Obstruccion severa de la
via aérea, VMF e intubacion
dificiles

Disminucién de la apertura
bucal, extensién cervical,
laringoscopia e intubacion
dificil
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Intubacidn sencilla si no hay
alteraciones cervicales
Intubacidn sencilla si no hay
alteracionas cervicales

Intubacién sencilla si no hay
alteraciones cervicales

Intubacién con fibroscopio,
DSG. Mayor dificultad en
LPH bilateral por premaxila
prominente

Intubacién con fibroscopio,
DSG, traqueostomia

Fibroscopio, DSG, intuba-
cion nasal. Dificultad cre-
ciente con el desarrollo y re-
construcciones quirdrgicas
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Laringoscopia directa e in- Intubacién con fibroscopio,
tubacién dificil, VMF sencilla DSG

Limitacion severa en la
flexion/extensidn, fusion
cervical, estenosis del ca-
nal espinal, escoliosis,
anormalidades CV, y pér-
dida sensorineural del oido
Onfalocele, macroglosia,
gigantismo

Sindrome de Klippel-Feil

Sindrome de Beckwith-
Wiedemann

VMF y cénulas de Guedel,
laringoscopia e intubacién
sencilla

Posible obstruccion posto-
peratoria

Intubacién nasal para glo-
sectomia

Sindrome de Down MNasofaringe estrecha, len-
gua protuberante, LPH,
cricoides pequefio, inesta-
bilidad atlantoaxial

Uso de TET mas pequefios
por estenosis subgldtica

Figura 3. Principales sindromes con alteraciones craneofaciales y manejo recomendado
de la via aérea.

Fuente: (Sanchez-Molina, 2015).

Hay unas alteraciones anatdmicas craneo-
faciales propias que generan una reduccion
intrinseca a la faringe lo que va a favorecer
el colapso, entre estas se puede mencio-
nar: la retrognatia, micrognatia, macroglosia,
paladar alto, que van junto con problemas
congénitos como el sindrome de Marfan, tri-
somia del cromosoma 21, sindrome de Crou-
zon, sindrome de Prader-Willi y secuencia de
Pierre Robin (Gonzalez Rojas et al., 2021).

Entre los padecimientos mas diagnosticados
en ninos con sindrome de Down (SD) estan
la congestion nasal recurrente, la sinusitis y
adenoamigdalitis cronicas, el sindrome de
apnea obstructiva del suefo y las enferme-
dades originadas por el conducto auditivo y
la membrana timpanica (DE LA PENA-HER-
NANDEZ et al., 2020).

Las causas nasofaringeas y orofaringeas, en
la mayoria de los casos se pueden sospe-
char o evidenciar durante el examen clinico
del recién nacido. El pasaje dificultoso de
una sonda nasogastrica debe hacer sospe-
char una estenosis de las fosas piriformes
0 atresias de las coanas. Los hallazgos de
multiples malformaciones craneofaciales,
sumado a la evaluacion del genetista clinico
pueden sugerir la existencia de algun sindro-
me relacionado y su diagnostico diferencial.
Los examenes radiologicos de imagenes
como la Tomografia Computada o la Reso-
nancia Nuclear Magnética complementan el
diagnéstico y aportan informacion importan-
te en la terapéutica de las anomalias craneo-
faciales (Giugliano V & Gantz V, 2016).

RECIMUNDO VOL. 6 N°1 (2022)

Macroglosia: Las causas de macroglosia
son muy variadas, encontrandose mas fre-
cuentemente en los Sindromes de Beckwi-
th-Wiedemann, de Down y en los tumores de
origen vascular (Tabla 2). La macroglosia de-
pendiendo de las dimensiones de la lesion
y de la edad del paciente puede ocasionar
dificultad respiratoria, deformidad den-
to-maxilar, dificultad deglutoria y trastornos
foniatricos. Existen variadas técnicas de glo-
sectomia parcial para reducir las dimensio-
nes linguales, dependiendo de si el compro-
miso afecta el largo, el ancho y/o el grosor de
la misma (Giugliano V & Gantz V, 2016).

Micrognatia: La micrognatia puede presen-
tarse en forma aislada (idiopatica) o asocia-
da a numerosos sindromes congénitos. Esta
hipoplasia mandibular, puede determinar
trastornos respiratorios obstructivos debidos
retroposicion lingual o glosoptosis. Esta tria-
da caracteristica puede ocasionar dificultad
respiratoria, sobre todo durante el periodo de
recién nacido. Lo mas frecuente es observar
apneas espontaneas o posicionales con de-
cubito dorsal mal tolerado por el nifio y di-
ficultad respiratoria durante la alimentacion.
Dichos episodios pueden presentar desatu-
racion de oxigeno de grado variable, gasto
energeético aumentado y una curva ponderal
plana o disminuida (Giugliano V & Gantz V,
2016).

Hipoplasia del tercio medio facial: Esta con-
dicion anatomica puede causar obstruccion
de via aérea superior, estando frecuentemen-
te presente en sindrome de Apert, Crouzony
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Pfeiffer; los cuales comprometen el territorio
craneofacial. El Sindrome de Apert el espec-
tro de presentacion incluye braquicefalia,
platisbasia, malformacién de Arnold-Chiari,
hipoplasia del cuerpo calloso, hidrocefalia y
holoprosencefalia. Puede presentar megalo-
cornea, estrabismo e hipoplasia orbitaria. En
el territorio facial pueden presentar dismor-
fias del pabellén auricular, paladar hendido
y retrusion o hipoplasia del tercio medio fa-
cial. 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, pseudoprogna-
tismo y un angulo frontonasal cerrado con
nasion retruido.

El Sindrome de Crouzon, también conocido
como Sinostosis Craneofacial. Es hereditario
de tipo dominante, aungue algunos casos se
producen en forma esporadica, sin historia
familiar. Presenta habitualmente braquicefa-
lia, hipertelorismo, exoftalmos, estrabismo di-
vergente, paladar hendido, nariz en gancho,
labio superior corto e inferior saliente. Puede
asociarse a dificultad respiratoria debido a
la hipoplasia de maxilar pseudoprognatismo
(Giugliano V & Gantz V, 2016).

Conclusion

Hay un amplio espectro de malformaciones
craneofaciales que pueden producir obstruc-
ciones de la via aérea superior (dificultades
respiratorias), en la mayoria de los casos son
congeénitas, es decir, nacen con el bebe y se
van desarrollando en el tiempo. La apnea del
suefo también es una patologia que se pue-
de presentar por las malformaciones craneo-
faciales como la micrognatia, la Macroglosia
en algunos casos de nifios con sindrome de
Down, por ello es que, dentro del presente
trabajo de investigacion, se hace un aborda-
je amplio sobre la apnea y por que es una
patologia que tiene una mayor incidencia a
nivel global que las mismas malformaciones
craneofaciales congénitas. A pesar de todas
estas afirmaciones que han sido recogidas
en base al estudio de otros autores, también
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hay que aclarar que todavia falta mucha mas
evidencia de datos para soportar las afirma-
ciones y confirmar mas fehacientemente las
relaciones entre las variables mencionadas.
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