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INTRODUCCION

La obstruccion de la via aérea superior en el periodo neonatal presenta
problemas potencialmente devastadores para el paciente y sus padres. Las decisiones
sobre el manejo mas apropiado para estos pacientes son complicadas y dependen de
las recomendaciones de los médicos y cirujanos involucrados en el cuidado temprano
del paciente. La experiencia del equipo craneofacial afecta en gran medida el proceso
de toma de decisiones y los resultados finales para los pacientes y sus familias.

Los métodos tradicionales de manejo de la via aérea pueden no ser apropiados
para todos los pacientes, ademas, todos los padres deben ser informados
adecuadamente de las opciones disponibles para el tratamiento, independientemente de
la experiencia del cirujano. La obstruccion de la via aérea perinatal varia en severidad
de leve, moderada a severa, con el mayor riesgo de obstruccion completa y mortalidad
posiblemente por compromiso pulmonar debido a insuficiencia respiratoria y Ia
insuficiencia cardiaca del lado derecho resultante.

Comunmente la etiologia de obstruccion de via aérea superior esta relacionada
con una malformacion craneofacial u otra anomalia, como la secuencia de Pierre Robin
o el sindrome de Stickler, el sindrome de Treacher Collins, la microsomia hemifacial
(craneofacial) o el sindrome de Goldenhar, el sindrome de Nager u otros procesos de la
enfermedad que incluyen hipoplasia anteroposterior mandibular o falla del desarrollo del
crecimiento de la mandibula en el Gtero, como un componente de su trastorno. La
expresion variable de estos trastornos en el paciente individual es responsable de la
amplia gama de compromiso respiratorio que se observa clinicamente en términos de
respiracion desordenada e incapacidad para mantener niveles apropiados de saturacion
arterial de oxigeno (Miloro, 2010)



ANATOMIA Y FISIOLOGIA

Es importante entender los componentes y las diferencias anatomicas principales de la
via aerea superior de niflos y adultos para poder entender la gravedad de una
obstruccion en estas.

La nariz y fosas nasales corresponden al inicio de la via aérea, se comunica con el
exterior a través de los orificios o ventanas nasales, con la nasofaringe a través de las
coanas, glandulas lagrimales y senos paranasales a través de los cornetes nasales
(Pituitaria roja), un tabique nasal intermedio y con la lamina cribiforme del etmoides en
su techo (Pituitaria amarilla). La nariz esta tapizada por la mucosa olfatoria, constituida
en su tercio mas externo por epitelio escamosos estratificado queratinizado rico en
células productoras de moco y los 2/3 siguientes por epitelio escamoso estratificado no
queratinizado. Conforma parte de las estructuras éseas correspondientes a los huesos
nasales, maxilar superior, region nasal del temporal y etmoides. Cumple funciones de
olfato, filtracion, humidificacion y calentamiento aéreo. (Fig 1).
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(Figura 1)

Mas hacia anterior esta la cavidad oral, conformada por un vestibulo, una cavidad oral y
= isimo de las fauces. También forman parte anatémica de esta estructura los pilares
faringeos (glosopalatinos y faringopalatinos), paladar blando y duro, y la primera parte
2=l esofago. Forma parte de las estructuras 6seas del maxilar superior e inferior.
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Al interior de la cavidad oral esta alojada la lengua; estructura muscular sostenido por
uniones con los huesos hioides, maxilar inferior y etmoides como del paladar blando y
paredes de la faringe (Fig 2). Hacia caudal esta la faringe que se define como una
estructura tubular que abarca el espacio ubicado entre la base del craneo hasta el borde
inferior del cartilago cricoides. Dividiéndose en tres regiones correspondientes a la
nasofaringe (superior: coanas), orofaringe (media: istmo de las fauces) e hipofaringe
(inferior: unién laringe y eséfago a nivel de C4-C6 y comunicacion con laringe a través
de la glotis) (Fig 3).



Nasofaringe V&V

Orofaringe

Hipofaringe

(Figura 3)

Ya como primera estructura de via aérea inferior esta la laringe: Estructura tubulo-
cartilaginosa ubicada a nivel vertebral de C4 y C6. Tapizado por membrana mucosa con
epitelio escamoso estratificado no queratinizado. Se corresponde anatdbmicamente con
el hueso hioides, formada por nueve cartilagos articulados unidos por musculos y
membranas (Impares: epiglotis, cricoides, tiroides; pares: aritenoides, corniculados y
cuneiformes) y la Glotis. La estructura que conforma la glotis se puede diferenciar en tres
estructuras anatomicas que correspondientes a la epiglotis en la zona superior (cuerdas
vocales falsas), la glotis propiamente tal en la zona media (cuerdas vocales verdaderas)
y la subglotis en la zona mas inferior, porcion a partir de la cual comienza epitelio
columnar ciliado pseudoestratificado que tapiza la mayor parte de la via aérea
intratoracica.(Fig 4)
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procesos infecciosos hasta el oido, como el reflujo de leche a dichas estructuras durante
el proceso de alimentacién. La epiglotis es larga, rigida y en forma de U y cae
posteriormente evitando |la aspiracion de alimentos, durante el proceso de alimentacion.
Las cuerdas vocales se aprecian con una insercion baja en su porcién anterior y una
estenosis subglética de caracter fisiolégico. (Asenjo & Pinto, 2017)

El cartilago cricoides (subglotis) es el punto mas estrecho de la via aérea en nifios
menores de 5 anos. Entonces, 1 mm de edema tendra un efecto proporcionalmente
mayor en nifios por su menor didametro traqueal, provocando una estrechez las vias
respiratorias de un bebé en un 60% (Fig 5). (Osses, 2010)

(Figura 5)

tiroideo

-
-3 =, J S Mnm_brlua
5 ; aricotimidaa

“Adulto
Vista antarior da lo laringes mostando su aspecto Infundibular en el nifio

(ﬁ)‘—\f\ Cartllago

Paladar
# - Lengua
- Epiglotis

. Cusrdas vocales . _ Lo

Angule Epiglico

La respiracion es exclusivamente via nasal hasta los 6 meses. Sus estrechos conductos
nasales se blogquean facilmente por las secreciones y se atribuye el 50% de la resistencia
de las vias respiratorias a la estrechez de las fosas nasales.

La via aérea tiene forma de embudo y es mas estrecha a nivel del cartilago cricoides.
Aqui, el epitelio se une libremente al tejido subyacente. El trauma en las vias respiratorias
resulta facilmente en edema (Bhananker, Harless & Ramaiah, 2014).

En relacion con la funcion pulmonar se describe que los recién nacidos y lactantes tiene
ventilacion exclusiva a expensas de musculo diafragma, una capacidad funcional
residual mas baja y musculos mas propensos a la fatiga en los movimientos inspiratorios
y espiratorios. Todo esto se compensa con un aumento en la frecuencia respiratoria de



30 respiraciones por minuto y consumiendo el 15% del oxigeno en el trabajo respiratorio
(Lesnick & Davis, 2011)

EMBRIOLOGIA DE LA ViA AEREA SUPERIOR

1.FORMACION DE LAS YEMAS PULMONARES

Cuando el embriéon tiene aproximadamente 4 semanas de edad, el diverticulo
respiratorio (yema pulmonar) aparece como una excrecencia en la pared ventral del
intestino anterior (Fig. 6 A). La aparicion y el lugar de la yema dependen de un incremento
del acido retinoico (AR) producido por el mesodermo adyacente. Este aumento produce
una

sobrerregulacion del factor de transcripcion TBX4, expresado en el endodermo del tubo
intestinal en el lugar del diverticulo respiratorio. TBX4 induce la formacién de la yema,
asi como la continuacion del crecimiento y diferenciacién de los pulmones. Por tanto, el
epitelio del revestimiento interno de la laringe, de la traquea y los bronquios, lo mismo
que el de los pulmones, es enteramente de origen endodérmico.

Los componentes cartilaginosos, musculares y de tejido conectivo de la traquea y de los
pulmones derivan del mesodermo esplécnico que rodea al intestino anterior. Al inicio la
yema pulmonar mantiene comunicacién abierta con el intestino anterior (Fig. 6 B). Pero
cuando el diverticulo se expande caudalmente, dos crestas longitudinales, las crestas
traqueoesofagicas, lo separan del intestino anterior (Fig. 7A). Mas tarde, cuando estos
bordes se fusionan para formar el tabigue traqueocesofagico, el intestino anterior se divide
en una porcion dorsal el esofago y una porcion ventral la traguea y las yemas pulmonares
(Fig. 7B, C).

El primordio respiratorio mantiene su comunicacion con la faringe a través del orificio
laringeo (Fig. 7D).
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El revestimiento interno de la laringe se origina en el endodermo; en cambio, los
cartilagos y musculos se originan en el mesénguima del cuarto y sexto arcos faringeos.
A raiz de la rapida proliferacion de este mesénquima, el orificio laringeo cambia de
aspecto: de una hendidura sagital se convierte en una abertura en forma de T (Fig. 8 A).
Mas tarde, cuando el mesénquima de los dos arcos se transforma en cartilago tiroides,
cricoides y aritenoides, se identifica la forma adulta tipica del orificio (Fig. 8 B). Hacia el
momento en que se forman los cartilagos, el epitelio laringeo tambien empieza a
proliferar rapidamente cerrando la luz de forma transitoria. Después la vacuolizacion y la
recanalizacion dan origen a un par de nichos laterales: los ventriculos laringeos. Los
nichos estan delimitados por pliegues de tejido que los diferencia en cuerdas vocales
verdaderas y falsas. Como la musculatura de la laringe se origina en el mesénquima del
cuarto y sexto arcos faringeos, todos sus musculos estan inervados por ramas del
décimo nervio craneal, el nervio vago. El nervio laringeo superior inerva los derivados
del cuarto arco faringeo y el nervio laringeo recurrente inerva los derivados del sexto
arco faringeo.



(Figura 8)
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Apnea

La apnea se define como la ausencia de respiracion (flujo de gas respiratorio) por un
periodo de 20 segundos o mas (lo mas aceptado), con o sin disminucion de la frecuencia
cardiaca, también se considera un episodio de ausencia de flujo en la via aérea de menor
duracién con repercusion cardiocirculatoria (bradicardia y/o hipoxemia). La apnea es
mas frecuente en tanto mas inmaduro el recién nacido es. Se considera un signo de
muchas enfermedades del periodo neonatal. La apnea del neonato a término es siempre
preocupante y demanda una inmediata evaluacion. La apnea puede producir
desaturacion y ésta bradicardia. Apnea sin bradicardia no es preocupante. Pero la
bradicardia puede ocurrir a los 10 segundos, sobre todo cuando hay esfuerzo
respiratorio, por cierre de la glotis durante la apnea mixta, pero es mas frecuente despues
de los 20 segundos. La bradicardia es generalmente sinusal.

Existen tres tipos de apnea: Central, Obstructiva y Mixta. Episodios cortos de apnea son
usualmente de origen central, mientras que los prolongados son a menudo apneas
mixtas.

o Apnea central:

La apnea central se debe a la inmadurez de los centros de control de la respiracién del
bulbo raquideo..Se caracteriza por la ausencia de flujo de gas sin movimiento de la pared
toracica. Hay respuesta atenuada del centro respiratorio al CO2 y respuesta paraddjica
a la hipoxia que produce apnea en vez de hiperventilacion.

Fisiopatolégicamente se puede considerar mas una inmadurez fisioldgica del control
respiratorio por lo que se describe en recién nacidos prematuros. Anatomicamente, la
inmadurez se manifiesta como un descenso en las conexiones sinapticas, en la
arborizacion dendritica y una pobre mielinizacion. El ritmo respiratorio esta modulado por
impulsos aferentes, provenientes de los quimiorreceptores periféricos y centrales, de la
via aérea y su integracion a nivel troncoencefalico con los centros del control del suefio-
vigilia, asi como su eferencia hacia las motoneuronas respiratorias. El recién nacido



prematuro muestra inmadurez a varios niveles de este sistema, haciendo que la apnea
del prematuro tenga un origen multifactorial (Abu-Shaweesh & Martin, 2008)

La respuesta normal al aumento del CO2, tanto en los neonatos a término como en los

adultos, es un aumento compensatorio de la ventilacién minuto. En cambio, los recien
nacidos prematuros no lo hacen (Noble, Carlo, Miller, DiFiore & Martin, 1987) (Martin,
Carlo, Robertson, Day & Bruce, 1985). En ellos se produce un aumento transitorio de la
frecuencia respiratoria de breve duracion (aproximadamente 1 min) que se continia con
una respiracion periédica, depresion respiratoria y, en ocasiones, cese de la respiracion
(Darnall, Ariagno & Kinney, 2006). Esta respuesta estd mediada por una cierta
insensibilidad al CO2 por parte de los quimiorreceptores centrales (neuronas
serotoninérgicas situadas en el troncoencéfalo).

La respuesta ventilatoria hipercapnica mejora con la edad gestacional, por lo que se
considera un proceso madurativo (Frantz, Adler, Thach & Taeusch, 1976) y empeora en
los prematuros que presentan apnea en comparacion con los que no las presentan. Los
quimiorreceptores periféricos principales se encuentran situados en el seno carotideo.
Son responsables del estimulo respiratorio en situaciones de hipoxia, hipercapnia y
acidosis. En ellos se han propuesto como neurotransmisores implicados la dopamina,
acetilcolina y 5' ATP. Durante |la vida fetal se adaptan a una baja PaO2, por lo que,
durante los primeros momentos de vida, con el aumento de la PaO2 su respuesta esta
abolida. Posteriormente se produce un reajuste en su nivel de sensibilidad. Al igual que
ocurre con los niveles altos de CO2 y los quimiorreceptores centrales, |a hipoxia produce
en los individuos adultos un aumento de la ventilacion. En cambio, los recién nacidos
prematuros muestran una respuesta bifasica, si bien la primera fase de aumento de la
frecuencia respiratoria esta abolida en los prematuros menores de 1.500 gr (Alvaro,
Alvarez, Kwiatkowski, Cates & Rigatio, 1992). Esta respuesta bifasica de la respiracion
ante la hipoxia se mantiene generalmente durante las primeras 4-6 semanas de vida
(Martin et al., 1998).

Respecto a las aferencias desde la via aérea baja, las fibras no mielinizadas del nervio
vago son la principal via aferente desde la via aérea baja. La activaciéon de las fibras
nerviosas a nivel pulmonar, especialmente por cambios en el volumen pulmonar, puede
conducir a una respuesta broncoconstrictora y bradicardizante (reflejo de Hering-Breuer).
La apnea asociada al ductus arterioso podria tener una base fisiopatologica similar. El
estimulo de estas fibras, ademas, conduce a una disminuciéon de la frecuencia
respiratoria o a la apnea, aunque su relacion con la apnea del prematuro no esta
demostrada.

Al evaluar las aferencias desde la via aérea superior, vemos que las fibras originadas en
la via aérea superior (laringe) presentan conexién con el nicleo del tracto solitario y
tienen actividad inhibitoria sobre motoneuronas diafragmaticas. Asimismo, fibras
laringeas presentan sinapsis con neuronas cardiacas vagales. Ello justifica el desarrollo
simultaneo de episodios de apnea y bradicardia que se observan en la estimulacion de
la mucosa de la via aérea superior. Estudios animales muestran un descenso de estos
reflejos con la maduracion (Boggs & Bartlett, 1982), si bien en nifios el tiempo preciso de
su desaparicion no esta establecido.

La transicidn sueno-vigilia esta controlado por el sistema excitador, localizado en el
tronco cerebral, esta ligado a la funcién respiratoria durante los momentos de suefio y



vigilia. Asi, durante el suefio, especialmente durante su fase de suefio activo, esta area
troncoencefalica disminuye su actividad, lo que conduce, por una parte, a una reduccion
de la profundidad y frecuencia respiratoria y, por otra parte, contribuye al descenso de la
actividad esquelética. El descenso en el tono muscular hace especialmente vulnerables
a los recién nacidos prematuros al colapso de la via aérea superior. Esta predisposicién
puede venir facilitada por la posicion en flexion del cuello que adopta el recién nacido
prematuro, por su occipucio prominente si estd en posicién supina. Este sistema
responde a niveles anormales de diéxido de carbono y oxigeno, esencial en la proteccién
de la permeabilidad de la via aérea (Patel, Harris & Thach, 2001).

e Apnea obstructiva:

La denominada apnea obstructiva se produce por una obstruccion de los tejidos blandos
hipofaringeos, flexion del cuello, oclusién nasal o cierre laringeo. Hay ausencia del flujo
de aire a pesar del movimiento de |a pared toracica.

= Apnea mixta:

La apnea mixta es una combinacion de las dos anteriores y es generada por un evento
central. Cesa la respiracion, usualmente al final de la espiracion, sin alcanzar el
intercambio respiratorio, indicando que la via aérea esta obstruida. Hay colapso de los
tejidos blandos de la Faringe, mas cuando el cuello esta en flexion. Generalmente es
prolongada (Fernandez Sarabia, Garcia Rodriguez, 2016).

PATOLOGIAS ASOCIADAS A APNEA OBSTRUCTIVA

Tipos de trastornos craneofaciales asociados con la obstruccion de las vias respiratorias
neonatales:

1. Fisuras craneofaciales:

Las fisuras craneofaciales pueden incluir un labio leporino, un paladar hendido o ambos
(CLP). Mientras que =85% de las Fisuras ocurren aisladamente, hay =200 sindromes
que incluyen el labio leporino y/o el paladar hendido como caracteristica (K. Christensen,
2019). Las Fisuras orofaciales son una de las afecciones congenitas mas frecuentes,
gue afectan a aproximadamente uno de cada 700 nacidos vivos. El paladar fisurado
puede ser unilateral o bilateral, y puede incluir tanto el paladar duro como el blando o el
paladar blando solo. Hay muchas mutaciones genéticas que causan paladar fisurado,
aungue algunas fisuras ocurren como resultado de la herencia familiar, la mayoria son
el resultado de mutaciones de novo. En los nifios con paladar fisurado, se cree que la



obstruccién de las vias respiratorias superiores se desarrolla a partir de cambios
morfolégicos que dan como resultado un tercio medio de la cara pequefio y una
mandibula retraida, asi como una via respiratoria mas pequefia. Los nifios con FLP a
menudo también tienen deformidades nasales que pueden contribuir ain mas a la
obstruccion. Los estudios retrospectivos han mostrado altas tasas de Apnea Obstructiva
del Sueno (AOS) en una poblacion referida con FLP, pero estos estudios pueden estar
limitados por el sesgo de seleccion (Muntz, Wilson, Park, Smith & Grimmer, 2008). Un
estudio prospectivo que incluyé 35 bebés con FLP aislado encontré respiracion pesada
o fuerte en dos tercios y 69% que tuvieron mas de tres eventos obstructivos por hora en
la polisomnografia (MacLean, Fitzsimons, Fitzgerald & Waters, 2012). Mientras que los
valores normativos para los lactantes no se han establecido bien, un indice de apnea-
hipopnea (IAH) de 2/h se considera elevado en los nifios.

2. Secuencia de Pierre Robin y condiciones con micrognacia

En el periodo neonatal, la mandibula es relativamente plana con una rama corta y una
articulacion mal definida con la base del craneo. Durante la infancia, la mandibula es
propensa a la retroposicion (retrognacia). Esto, combinado con condiciones que incluyen
un tamano mandibular reducido en la direccion sagital (micrognacia), puede resultar en
una posicién posterior o inferior de la base de la lengua, la cual esta anclada a la
mandibula. Estas fuerzas posteriores conducen al desplazamiento de la lengua hacia la
hipofaringe (glosoptosis). La combinacion de estos factores conduce a una obstruccién
en la base de la lengua (Fig. 9)

(Figura 9)

La etiologia de la deformidad mandibular observada
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observados asociados con la PRS incluyen el sindrome de Stickler, el sindrome
velocardiofacial y el sindrome de Treacher Collins (Fig. 10).
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(Figura 10)

Muchos estudios reportan altas tasas de AOS en la PRS, pero la mayoria de las series
se limitan a pacientes remitidos clinicamente para intervencion debido a la obstrucciéon
de las vias respiratorias superiores (Wilson, 2000). En un estudio retrospectivo reciente,
se identificd la AOS en 11 de 13 lactantes con PRS, con un IAH medio de 33,5/h
(Anderson et al., 2011). Se observéd una gran variabilidad en esta serie, que oscila entre
0y 85,7 obstrucciones por hora. Un estudio prospectivo que incluyé a nueve bebés con
PRS encontré que el 72% tenia ronquidos frecuentes y que todos tenian AOS
significativos, con'un IAH medio de 45,2/h (MacLean, Fitzsimons, Fitzgerald & Waters,
2012). Las consecuencias de la AOS en estos bebés estan bien documentadas e
incluyen lesion cerebral, retraso en el desarrollo y cor pulmonale (Cozzi, 1985) (Dykes,
Raine, Arthur, Drainer & Young, 1985). Mientras que la PRS se encuentra ampliamente
aislada, las caracteristicas también pueden ser vistas como parte de un sindrome
identificado (Tabla 1).



Table 1
Frequency of sssociated syndiomes.”

Synditme Frequency in genetal population Frequensy in Prerie Robin syndiome

Stickler syndrome 118000 1:3
Velocardinlagial syndiome 1:200)
Treaher Colling syndiome 125,000

]
20
Undelined 3

* Adapted lom Lioy and Sobol | {] with permuisian

3. Sindrome de Stickler

El sindrome de Stickler es una displasia del tejido conectivo de herencia autosémica
dominante con expresividad variable. El espectro craneofacial va desde la apariencia
facial normal hasta el aplanamiento facial medio, ojos prominentes, pliegues epicanticos,
un puente nasal deprimido, un surco nasal largo y una barbilla pequefia

La morfologia mandibular se caracteriza por una rama corta y una muesca antegonial en
el cuerpo. La hendidura palatina o submucosa completa se observa en el 20% de los
pacientes. Los pacientes afectados por el sindrome de Stickler tienen un intelecto
normal, pero pueden presentar anomalias oculares graves, como miopia (75%-80%),
degeneracion vitreo-retiniana con desprendimiento bilateral de retina (70%),
astigmatismo (60%), cataratas (45%), estrabismo (30%) y glaucoma (10%). La
enfermedad epifisaria significativa y la aparicion de marfanoides (18%) también se
observan con frecuencia. El prolapso de la valvula mitral se observa en la mitad de esta
poblacién. La a incidencia al nacimiento se ha estimado alrededor de 1/7.500 a 1/9.000

Las anomalias orofaciales de gravedad variable no estan sistematicamente presentes:
avula bifida, paladar hendido (aislado o formando parte de una secuencia de Pierre
Robin), hipoplasia malar, microrretrognatia. Las anomalias 6seas comprenden displasia
espondiloepifisaria, escoliosis y cifosis, asi como epifisis a menudo largas, afectacion de
la cadera, artrosis precoz secundaria a una hiperlaxitud infantil. La sordera (de
percepcion y/o transmision) concierne al 40% de los afectados. Se puede producir una
afectacion cardiaca (prolapso de la valvula mitral).

La etiologia se presenta distintos tipos segln la mutacién del gen; tipo 1: mutacion en el
gen COL2A1, tipo 2 en el gen COL11A1 y el sindrome de Stickler tipo 3 (sin signos
oculares) esta causado por la mutacién del gen COL11A2. La transmisién del sindrome
en general sigue un modo de herencia autosémico dominante. También se ha descrito
una forma autosdmica recesiva asociada a mutaciones en los genes COL9A1 y COL9A2.

El diagndstico se hace en base al cuadro clinico y puede ser confirmado por el analisis
molecular.

El tratamiento deberia ser multidisciplinar y como su expresién clinica es muy variable,
el tratamiento necesita ser adaptado en cada caso. Los procedimientos quirtrgicos
(traqueotomia, reconstruccién del paladar, correccion de una maloclusién), asi como una



alimentacién enteral (gastrostomia o sonda nasogastrica), pueden ser necesarios en los
primeros meses de vida en caso de anomalias orofaciales con secuencia de Pierre
Robin. El manejo mediante logopedia es primordial.

El Pronéstico Depende de la gravedad de los sintomas presentes. En el caso de las
anomalias orofaciales, un abordaje precoz permite una evolucién favorable de los
problemas respiratorios y de la deglucion (ORPHANET, 2017).

4. Sindrome Velocardiofacial

Segun Shprintzen, el sindrome velocardiofacial comprende aproximadamente el 13% de
la PRS. El sindrome velocardiofacial se transmite como una herencia autosomica
dominante con expresividad variable (Glander & Cisneros, 1992). Este sindrome incluye
facies tipicas, nariz prominente, mandibula retrognatica, anomalias cardiovasculares,
hendiduras en el paladar secundario, insuficiencia velofaringea y problemas de
aprendizaje" (Marques, Barbieri & Bettiol, 1998).

5. Sindrome Treacher Collins:

El sindrome de Treacher Collins ocurre aproximadamente en 1 de cada 25,000 a 1 de
cada 50,000 nacimientos vivos. La herencia es autosémica dominante con expresividad
variable y con igual prevalencia en hombres y mujeres. Los pacientes con sindrome de
Treacher Collins tienen un dorso nasal prominente y una mandibula retrusiva, lo que les
da un perfil facial convexo. También se observan hipoplasia malar, inclinacién
antimongoloide de la fisura palpebral y paladar hendido con o sin labio leporino (Posnick,
1997).

MALFORMACIONES CONGENITAS

1. Craneosinostosis:

La hipoplasia de la parte media de |la cara es el principal factor de riesgo para la AOS

en nifios con craneosinostosis sindrémica, pero la hipertrofia adenotonsilar y la atresia
coanal también pueden contribuir. Entre el 40% y el 68% de los nifios con
craneosinostosis sindromica tienen AOS, pero la forma de hacer este diagnéstico varia
entre los estudios (Driessen et al., 2013) (Lo & Chen, 1999). Un estudio longitudinal
encontré que la prevalencia de AOS es probablemente menor con la edad avanzada,
con nifios de <3 afos de edad en el mayor riesgo, y que aquellos con hipoplasia en la
parte media de la cara son mas propensos a tener AOS persistentes (Fig. 11) (Driessen
et al., 2013).
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(Figura 11)

2. Atresia Coanal:

La atresia de coanas ocurre en 1 de cada 8000 nacimientos y es mas comun en las
mujeres. Es causado por la falla de la reabsorcion de la membrana buco-faringea durante
el desarrollo embrionario. La atresia puede ser de naturaleza membranosa u ésea, pero
es generalmente mixta en la mayoria de los casos. Cuando la atresia es bilateral, los
recién nacidos pueden tener obstruccion severa en las vias respiratorias y cianosis
aliviado por el llanto.

El diagnostico se realiza con endoscopia nasal flexible y tomografia axial computada. La
atresia coanal puede presentarse comunmente como otro signo asociado a colobomas,
anomalias cardiacas, retraso del crecimiento y desarrollo, genitales y urinarios, defectos
y anomalias del oido.

El tratamiento cuando es atresia bilateral debe ser de manejo urgente con una via aérea
orofaringea o pezén McGovern. La cirugia es el tratamiento definitivo con dos abordajes
principales, transnasal o transpalatal. La opcion ftransnasal es actualmente el
procedimiento preferido y se puede realizar en un modo minimamente invasivo con
instrumentacion endoscopica.

La colocacion de stent a menudo es necesaria para prevenir la reestenosis. El abordaje
transpalatal esta reservado para casos endoscopicos fallidos e implica la eliminacion del



paladar duro posterior y hueso de vomer. Esto es mas invasivo con un riesgo para la
vasculatura palatina y un mayor riesgo de mal desarrollo del arco dental superior.

3. Laringomalacia:

La laringolmalacia es la anomalia congénita mas comun de la laringe, que representa
mas del 60% de todos los casos. Es el doble de comun en hombres que en mujeres. Los
sintomas a menudo no se presentan hasta dos semanas después del nacimiento y se
resuelven espontaneamente hasta los 18 meses de edad.

El estridor inspiratorio suele ser mas notable cuando el nifio esta en decubito supino o
agitado.Se desconoce la causa exacta de la laringomalacia. Existen teorias que incluyen
inmadurez de control neuromuscular, inmadurez de las estructuras cartilaginosas y
reflujo gastroesofagico.

La mayoria de los casos de laringomalacia se manejan con vigilancia y conducta
expectante. En los casos en que se observa reflujo laringofaringeo en endoscopia, se
inicia el tratamiento antirreflujo. La cirugia es reservada para casos con apneas
obstructivas severas. La intervencion quirlrgica generalmente consiste en una
supraglotoplastia realizado endoscépicamente.

4. Paralisis de cuerdas bucales:

La paralisis de las cuerdas vocales es la segunda anomalia laringea congénita mas
comun. Puede presentarse de forma uni o bilateral. La paralisis unilateral generalmente
es bien tolerada y a menudo inadvertida, se presenta clinicamente con un estridor leve,
aspiracién ocasional.

La paralisis bilateral de las cuerdas vocales suele ser idiopatica. En ciertos casos, la
paralisis puede ocurrir secundaria a una anomalia central del sistema nervioso, como
son las malformaciones de Arnold-Chiari, parélisis cerebral, hidrocefalia,
mielomeningocele, espina bifida o hipoxia. Se presenta como una emergencia de las
vias respiratorias con una alteracién de la fonacion y estridor inspiratorio agudo. En
casos severos, la obstruccion puede requerir intervencion inmediata de la via aérea.

La aspiracién es comun con la paralisis bilateral de las cuerdas vocales, a menudo
resulta en infecciones pulmonares recurrentes.

En el examen clinico, el nifio con paralisis bilateral puede presentar distrés respiratorio
en mayor o menor grado.

La laringoscopia flexible establece el diagnéstico mostrando la parélisis de las cuerdas
vocales.

El tratamiento inicial en casos severos es intubacién endotraqueal seguida de
traqueotomia. La traqueotomia es necesario para aliviar la obstruccion y se mantiene en



su lugar durante un minimo de 18 a 24 meses mientras espera la posibilidad de
recuperacion espontanea. Si la recuperacibn no ocurre, se pueden intentar
procedimientos para decanular al paciente. Estas incluyen procedimientos de
lateralizacion de las cuerdas vocales, aritenoidectomia y cordotomia con laser.

5. Estenosis subglética congénita:

La estenosis subglética congénita es la tercera anomalia laringea mas comun.

Se define como un diametro de menor de 4 mm de la region cricoidea en un recién
nacido a término, y menos de 3 mm en un bebé prematuro. Esta es la anomalia laringea
que mas traqueostomia requiere en un recién nacido. Se produce por una falla en la
separacion laringotraqueal durante el tercer mes de gestacion. Se puede clasificar en 2
tipos,el tipo mas comun y mas leve es la estenosis subglética congénita membranosa
resultante de hipertrofia submucosa con exceso de tejido conectivo fibroso. El segundo
tipo que se define como cartilaginosos resulta de una formacién anormal del cartilago
cricoides. La estenosis subglética severa resulta en estridor bifasico, disnea y dificultad
para respirar.

El diagnéstico se establece con broncoscopia rigida y radiografias antero posteriores y
laterales para demostrar el estrechamiento a nivel de la subglotis.

El tratamiento es expectante en la mayoria de los casos, porque la mayoria de los casos
de estenosis subglotica congénita se resuelven espontaneamente a medida que el nifio
crece. Casos severos pueden requerir intubacién endotraqueal y tragqueotomia.
Laringotraqueoplastia puede ser requerido para lograr la decanulacién. En este
procedimiento la subglotis se aumenta con una costilla o un injerto de cartilago tiroides.

6. Hemangioma subglético:

Los hemangiomas subgléticos son tumores vasculares benignos congénitos
caracterizados por hiperplasia celular del endotelio con células, mastocitos, fibroblastos
y macrofagos. Las mujeres son afectadas dos veces mas que los hombres. El recién
nacido generalmente es asintomaético, pero el crecimiento rapido de la lesién evidencia
los sintomas entre los 3 y 6 meses de vida.

Los sintomas incluyen estridor bifasico, tos seca, llanto normal o ronco, y falta de
crecimiento. La mayoria de los pacientes desarrollan obstruccién de las vias respiratorias
lo suficientemente significativa para requerir intervencion. La mitad de estos pacientes
pueden tener hemangiomas cutaneos de cabeza y cuello.



Se observa en radiografias de proyeccion anteroposterior de cuello un estrechamiento
subglético asimétrico. La resonancia magnética o la tomografia computarizada
demuestran el alcance de la lesion, incluida la extension al cuello o mediastino.

El diagnéstico se confirma en la endoscopia. Opciones para la terapia incluye
traqueotomia, esteroides sistémicos o intralesional, terapia con interferon alfa-2a,
escisién con laser de CO2, escision quirtirgica abierta y desbridamiento endoscépico. No
se debe realizar la extirpacion de lesiones circunferenciales en una sola sesion ya que
puede producirse una estenosis subglotica.

7. Otras anomalias laringeas:

El quiste sacular congénito de la laringe es una lesion poco frecuente, se cree que surge
en el sacro del ventriculo de la laringe.

El diagnostico se establece mediante laringoscopia. El tratamiento es por
marsupializacion del techo del quiste.

Los linfangiomas laringeos son anomalias congénitas raras procedentes de
malformaciones de vasos linfaticos. Pacientes con linfangioma laringeo puede ser
asintomatico o puede presente con obstruccion significativa de la via aérea con grandes
masas. El diagnostico se realiza en endoscopia. Las opciones de tratamiento son
traqueostomia y ablacion con laser.

8. Acondroplasia:

La acondroplasia causa hipoplasia craneofacial, incluyendo hipoplasia maxilar y puente
nasal deprimido. Los ronquidos son frecuentes en nifios con acondroplasia y los estudios
sugieren que la prevalencia de AOS se situa entre el 10% y el 35% (Afsharpaiman,
Saburi & Waters, 2013). Una serie grande encontré que casi la mitad de los nifios
referidos para polisomnografia tenian un hallazgo anormal, pero que la hipoxemia era la
anomalia mas comun (Mogayzel et al., 1998). En comparacién con los nifios que tienen
AOS debido a la hipertrofia adenoidea, los nifios con acondroplasia tienen evidencia
radiografica de estrechamiento de las vias respiratorias superiores y retrognatia. Existen
complicaciones neurolégicas asociadas con la acondroplasia, y estos pacientes también
estan en riesgo de apnea central del suefio.

Los hallazgos clinicos en nifios con trastornos craneofaciales son muy variables, junto
con la dificultad de alimentacion, la obstruccion de las vias aéreas superiores es la causa
principal de hospitalizacion en el periodo neonatal para esta poblacion. Debido a la
complejidad de su atencion, los recién nacidos y los nifios con trastornos craneofaciales
generalmente son seguidos por equipos multidisciplinarios que incluyen terapeutas del



habla, Otorrinolaringélogos, Fonoaudiélogos, Cirujanos y Ortodoncistas, entre otros. Las
patologias previamente descritas forman parte de un pool de enfermedades que se
asocian a obstrucciéon de la via aérea, las cuales se pueden presentar combinadas,
aisladas o asociadas o no a sindromes, por lo que establecer una Unica causa de las
apneas obstructivas seria un error desde el punto de vista diagnostico y traeria
complicaciones en su manejo. Los avances recientes han llevado a una mejor
evaluacion y tratamiento de estos pacientes, pero quedan muchas preguntas. Esta
revision describe la literatura disponible relacionada con la evaluacién y el manejo de la
obstruccién de la via aérea superior en el recién nacido con afecciones craneofaciales,
con un enfoque particular en la secuencia de Pierre Robin (PRS) (Cielo, Montalva &
Taylor, 2016)

Evaluacion de la obstruccién de las vias respiratorias superiores en el recién
nacido con PRS

La evaluacion de las vias respiratorias comienza con una historia clinica cuidadosa, que
incluye detalles del parto, puntuaciones iniciales de Apgar y cualquier episodio de apnea
o cianético en el periodo neonatal temprano. Las observaciones sobre la capacidad del
recién nacido para alimentarse son importantes, ya que las dificultades de alimentacion
y las anomalias de las vias respiratorias estan inextricablemente relacionadas, como se
ha indicado anteriormente.

1. Examen fisico:

Dado que la PRS puede encontrarse como parte de un sindrome subyacente o de forma
aislada, los resultados del examen fisico pueden ser muy variables, incluso dentro de los
sindromes. Mientras que el grado de micrognacia, la glosoptosis y la obstruccién de las
vias respiratorias superiores pueden variar en gravedad, no hay pruebas claras de que
estas caracteristicas sean mas graves en un sindrome que en otro. Aungue no forma
parte de los criterios diagnosticos para la PRS, el paladar hendido se presenta con
frecuencia en esta poblacion de pacientes y a menudo se incluye incorrectamente entre
sus caracteristicas esenciales. A diferencia de otras formas de hendidura palatina con o
sin labio leporino, el paladar hendido asociado con la PRS suele ser ancho y en forma
de U, que se cree que es el resultado de la incapacidad de los pilares palatinos para
fusionarse en la gestacion temprana debido a la presencia de una lengua anormalmente



posicionada (Parada et al., 2015). Cada vez hay mas pruebas de que la hipoplasia de la
parte media de la cara puede ser un hallazgo importante en pacientes con PRS (Krimmel
et al., 2009), y es probablemente mas pronunciada en algunos lactantes que en otros.

2. Evaluacién de alimentacion y deglucién del recien nacido:

La alimentacién y la deglucién son funciones bioldgicas complejas. En el periodo
neonatal, la succién es bastante reflexiva y es probable que se controle a un nivel
subcortical. La succion nutritiva se logra mediante la compresién de un pezén contra el
paladar. La mayoria de los bebés tendran multiples succiones, que llenan el espacio
vallecular antes de tragar. Durante la deglucion, la lengua expresa y propulsa la
leche/férmula posteriormente, mientras que el paladar blando se eleva para separar la
boca de la nariz. El bolo viaja al espacio vallecular antes de tragar. La laringe entonces
se tira hacia arriba y ligeramente hacia adelante, lo que resulta en un cierre epiglotico.
Simultaneamente, la respiraciobn cesa momentaneamente y las cuerdas vocales se
cierran. La presencia de un paladar hendido disminuye la capacidad del bebé para
establecer |la presion negativa de aire intraoral necesaria para succionar la leche de un
biberén o seno normal. Esto resulta en una menor organizacion de la formacion de bolo
y el transito. El defecto palatino crea la incapacidad del bebé para separar la boca de |a
nariz (Arvedson, 2006). La prevalencia de trastornos de alimentacién y deglucion en
pacientes con PRS se ha estimado entre el 25% y el 45% (Lefton-Greif & Arvedson,
2007). Estas dificultades estan relacionadas con sus problemas respiratorios (Reid,
Reilly & Kilpatrick, 2007) (Singer & Sidoti, 1992). Sin embargo, la correccion de la
obstruccion de las vias respiratorias no siempre mejorara los problemas de alimentacion
y deglucion

Las evaluaciones de la alimentacion y la deglucién generalmente se realizan en la unidad
de cuidados intensivos neonatales junto a la cama una vez que el bebé esta
médicamente estable. No se deben considerar los ensayos orales hasta que el bebé
demuestre un estado respiratorio estable de referencia, un control adecuado de la
secrecion orofaringea y un nivel adecuado de alerta. Se debe documentar la fatiga con
la estimulacion oral. Cuando se identifica el riesgo de aspiracién, es fundamental obtener
una evaluacion adicional de la ingestion directa antes de iniciar la alimentacion oral. Se
debe realizar una evaluacion completa de la deglucién usando evaluaciones directas, y
éstas se realizan tipicamente como parte de los protocolos de tratamiento de PRS en la
mayoria de los centros. Las evaluaciones pueden realizarse antes y después de
intervenciones quirargicas o no quirtrgicas como MDO, TLA o la colocacion de un NPA.
El "GOLD Standar" para evaluar el riesgo de deglucién y aspiraciéon es el estudio de
deglucion de bario modificado, conocido como estudio de deglucién de galletas (Kramer,
1989). La deglucion se evalia mediante fluoroscopia lateral. El bebé se coloca
semierguido en un dispositivo de asiento fluoroscépico. Se puede identificar la aspiracion
silenciosa, que se refiere a |la aspiracion traqueal en ausencia de tos o asfixia.



3. Imagenologia:

Las radiografias laterales pueden ayudar a caracterizar el grado de micrognacia, asi
como a evaluar la gravedad de la glosoptosis al permitir la visualizacion de una raya
oclusiva de la via aérea. En los recién nacidos, la banda de la via aérea debe medir 4
mm. La tomografia computarizada (TC) es utilizada por algunos centros en la evaluacion
de la micrognacia, pero la evaluacion es menos estandarizada. La TC tiene la ventaja de
proporcionar muchos mas datos y puede utilizarse para evaluar las longitudes y
volimenes de las estructuras 6seas y de las vias respiratorias (Roy, Munson, Zhao,
Holinger & Patel, 2009). La RMN se ha utilizado para evaluar otras poblaciones
pediatricas con AOS (Schwab et al., 2015) y puede ser util para evaluar la estructura de
los tejidos blandos de los lactantes con micrognacia y otras afecciones craneofaciales.
Aunque la radiografia puede proporcionar informacién sobre el grado de compromiso de
las vias respiratorias superiores, no es un sustituto de la visualizacién directa de las vias
respiratorias.

4. Endoscopia:

En las obstrucciones leves el bebé debe ser examinado en una variedad de posiciones,
incluyendo sentado, decubito prono y dectbito supino, evaluando la exacerbacion de los
sintomas de las vias respiratorias. Si el bebé estd estable, se realiza una
nasolaringoscopia flexible en posicién sentada, en el regazo del cuidador, y luego
inmediatamente en posicion supina para evaluar las diferencias en la gravedad de
cualquier obstruccién de las vias respiratorias segun la posicion. El examen
nasolaringoscopico flexible, determina el grado de cualquier obstruccion orofaringea
debido a la glosoptosis, documenta cualquier grado de colapso de la EBT y evalla
cualquier anomalia laringea, incluyendo la LM y cualquier secuela de reflujo.

Una obstruccion mas grave de las vias respiratorias que no mejore con medidas
conservadoras justifica una endoscopia diagnéstica en el quiréfano que consista al
menos en una nasolaringoscopia flexible y una laringobroncoscopia rigida directa (DCL).
Se puede determinar la ubicacidon anatomica exacta de la obstruccién de las vias
respiratorias. Se realiza con los pacientes en posicion supina con la administracion de
sevoflurano y/o propofol por parte de un anestesidlogo pediatrico. El procedimiento se
inicia con una evaluacion anatémica mediante laringoscopia directa, seguida de una
evaluacion dinamica con anestesia superficial progresiva mediante un
nasofaringolaringoscopio (2,8 o 3,4 mm de diametro), que se retira cuando el paciente
se despierta. Todas las imagenes son grabadas digitalmente y luego evaluadas. Las
escalas de calificacion validadas propuestas por Yellon (2006) y de Sousa et al. (2003)
se usan para evaluar la obstruccion de las vias respiratorias en todas las endoscopias.
La escala de calificaciones de Yellon (2006) se divide de la siguiente manera:



- Grado 0: via respiratoria normal.

- Grado 1: Prolapso de la epiglotis contra la pared posterior de la faringe, pero con
posicion normal de la lengua.

- Grado 2: Prolapso de la epiglotis y base de la lengua con sélo la punta epiglética visible
y obliteracion de la vallécula.

- Grado 3: Prolapso total de la lengua contra la pared posterior de la faringe sin que se
vea ninguna porcion de |a epiglotis.

La escala de calificacién de Sousa et al. (2003) establece lo siguiente:

- Grado 1: Desplazamiento posterior de la lengua, pero la mayoria de las veces la lengua
no toca la pared posterior de la faringe.

- Grado 2: La regién posterior de la lengua toca la pared posterior de la faringe, pero no
la presiona.

- Grado 3: La region posterior de la lengua presiona la pared posterior de la faringe y a
veces la lengua permanece en la cavidad nasal.

5. Polisomnografia:

Determinar la presencia y la gravedad de la AOS en lactantes con micrognacia puede
ser dificil. Confiar en la oximetria de pulso para identificar obstrucciones por desaturacion
episddica puede ser problematico porque las desaturaciones breves pueden pasar
desapercibidas por largos tiempos de promediacion en los monitores de los hospitales y
porque las desaturaciones pueden ser el resultado de artefactos de movimiento u otras
causas no relacionadas. En los nifios, la pulsioximetria sola no es sensible ni especifica
para la AOS (Kirk, Bohn, Flemons & Remmers, 2003) y puede serlo alin menos en los
recién nacidos. Los signos clinicos como los ronquidos también pueden ser inadecuados
para diagnosticar con precision la AOS en lactantes con PRS (Anderson et al., 2011). La
polisomnografia asistida es el gold standar para el diagnéstico de la AOS en nifios
(Marcus et al.,, 2012). Esta modalidad incluye el monitoreo electroencefalografico



simultaneo, asi como multiples parametros respiratorios y de intercambio de gases,
incluyendo la saturaciéon de oxihemoglobina, la marea final y/o el diéxido de carbono
transcutaneo. La polisomnografia estandar evalla tanto el movimiento toracico como el
abdominal mediante la pletismografia por induccion y el flujo de aire mediante un
termistor y cambios de presion nasal. Esto permite distinguir, cuantificar y categorizar las
apneas e hipopneas obstructivas, mixtas y centrales. Después de que el estudio es
completado e interpretado por un médico del suefio, se genera un indice de apnea e
hipopnea y la cantidad y severidad de los eventos pueden ser usados para determinar
objetivamente la severidad de la apnea. En algunos centros pediatricos, la
polisomnografia se puede realizar al lado de la cama del bebé.

6. Criterios GILLS:

Se han desarrollado diversos esquemas de clasificacion para estratificar la gravedad de
la enfermedad en los lactantes con PRS. Mientras que una asociacién con sindromes
identificados puede en algunos casos presagiar un diagnostico peor, existe una gran
variabilidad en la presentacién dentro de los sindromes. El Gnico sistema de clasificacion
validado para los pacientes con PRS son los criterios GILLS (enfermedad por reflujo
gastroesofagico, intubacion preoperatoria, intervencién quirtrgica tardia, bajo peso al
nacer y diagnostico sindromico), que se desarrollé para determinar qué pacientes se
beneficiarian de la adhesion del labio lumbar (Tabla 2). (Abramowicz, Bacic, Mulliken &
Rogers, 2012)

Table 2
GILLS scoring system for tongue-based airway obstruction.”

1 Presence of gastroesophageal reflux
2 Preoperative intubation

3 Late presentation (aged >2 weeks)
4 Low birth weight (<2500 g)

5 Syndromic diagnosis

GILLS criteria: Gastroesophageal reflux disease, preoperative Intubation, Late sur-
gical intervention, Low birth weight, and Syndromic diagnosis.
More than two criteria correlate with high failure rate of tongue—lip adhesion
surgery (27 28]).

* Adapted from Lioy and Sobol [4] with permission.



TRATAMIENTOS DE APNEA OBSTRUCTIVA

Tratamiento de la obstruccién de las vias respiratorias superiores:

El tratamiento definitivo de las vias respiratorias en lactantes con PRS es un reto y ha
sido el tema de mucho debate. En general, los lactantes con PRS no sindromica mejoran
con medidas conservadoras como el posicionamiento prono o un NPA. (Marcus et al,,
2013), (Figueroa, Glupker, Fitz & Begole, 1991). También son mas propensos a
presentar mejoria sintomatica después de intervenciones quirtirgicas como el TLA o el
MDO. Los nifios con PRS sindrémico son mas propensos a fallar TLA o MDO y pueden
necesitar la colocacion de un tubo de traqueostomia y/o de una sonda de gastrostomia.
La traqueotomia esta indicada en nifios con obstruccién de multiples niveles de las vias
respiratorias y en aquellos que fracasan en otras intervenciones quirdrgicas para aliviar
la obstruccion de las vias respiratorias. Algunos abogan por la traqueotomia en nifios
con obstruccion de las vias respiratorias y la PRS asociada con un sindrome vy
comorbilidades neurologicas.

I. Tratamiento No Quirtrgico

a) Crecimiento

En los nifios con afecciones craneofaciales, incluidos los que tienen micrognacia, no
esta claro cémo el crecimiento afecta el grado de obstruccién de las vias respiratorias
superiores a medida que el nifio se desarrolla durante la vida fetal hasta la infancia. La
historia natural de la obstruccién de las vias respiratorias superiores en los lactantes con
afecciones craneofaciales sigue siendo desconocida, ya que se han realizado pocos
estudios longitudinales no quirtrgicos en esta poblacién. La AOS puede resolverse hasta
en un 50% de los nifios mayores sin intervencion, incluyendo un porcentaje menor con
AQOS grave (Marcus et al., 2013). Los estudios cefalométricos longitudinales de nifios con
PRS muestran que mientras que durante la infancia tenian una lengua y una mandibula
mas cortas en comparacion con los nifios con paladar hendido aislado y controles sanos,
estas diferencias se hicieron menos evidentes durante los primeros afios de vida
(Figueroa, Glupker, Fitz & Begole, 1991). Los lactantes con PRS han sido tratados con
éxito mediante terapias conservadoras (Li, Lo, Chen, Wong & Chang, 2002), lo que
sugiere que la obstruccion de las vias respiratorias superiores puede mejorar con el
crecimiento. Sin embargo, un estudio reciente de 45 pacientes con PRS referidos para
polisomnografia no encontrd ninguna reduccién en el grado de AOS encontrado durante
el primer afio de vida (Lee, Thottam, Ford & Jabbour, 2015). Hay informes de resolucién
espontanea de la AOS con crecimiento en nifios con secuencia de Pierre Robin (Kiely,
Deegan & McNicholas, 1998), pero el efecto a largo plazo del crecimiento en la
obstruccion de las vias respiratorias superiores tanto en los que se han sometido a
cirugia como en los que no lo han hecho sigue siendo desconocido. En pacientes con
craneosinostosis, existen algunas pruebas de que a medida que los nifios crecen, se



produce una reduccion del IAH (Driessen et al., 2013). Sin embargo, especialmente en
los casos de AOS grave, la espera vigilante puede resultar en una morbilidad
significativa.

b) Posicionamiento:

Cuando la AOS soélo esta presente en la posicion supina, dormir en una posicién
alternativa podria proporcionar un tratamiento eficaz. La posicién lateral o prona en
lactantes con micrognacia o glosoptosis se ha utilizado desde los dias de Pierre Robin y
se ha reportado que tiene éxito en el tratamiento de la obstruccién de las vias
respiratorias superiores (Meyer et al., 2008), pero no se ha demostrado evidencia
polisomnografica de éxito. Se necesitan estudios que incluyan el registro
polisomnografico en posiciones multiples para evaluar la eficacia de la terapia posicional
en esta poblacion. Esta terapia es dificil de mantener una vez que el bebé es capaz de
darse la vuelta.

¢) Tubo Nasofaringeo:

Un tubo nasofaringeo que se puede insertar a través de la nariz que se extiende hasta

la orofaringe puede actuar como un stent de las vias respiratorias superiores, evitando
el colapso. Un estudio de nifios pequefios con craneosinostosis sindromica encontré que
el uso de una via aérea nasofaringea para el tratamiento a largo plazo de la obstruccién
de las vias respiratorias superiores traté con éxito la AOS y mejoro la calidad de vida
(Randhawa, Ahmed, Nouraei & Wyatt, 2011). Una serie que incluia a 12 lactantes con
PRS encontré que las sondas nasofaringeas reducian la estancia hospitalaria y no
producian complicaciones cuando se usaban en el hogar (Anderson, Cole, Chuo &
Slator, 2007). Se necesitan mas estudios para evaluar la seguridad y eficacia a largo
plazo de esta modalidad. Es posible que sea necesario succionar o reemplazar los stents
con frecuencia para mantener la permeabilidad.

d) Presion positiva en las vias respiratorias:

La presion positiva en las vias respiratorias es el tratamiento de primera linea para la
mayoria de los adultos con AOS y para muchos nifios en los que la cirugia no es curativa.
La presion positiva continua en las vias respiratorias (CPAP, por sus siglas en inglés)
utiliza un compresor de aire para suministrar aire presurizado a través de una mascara
nasal, creando un stent neumatico que evita la obstruccion de las vias respiratorias
superiores. La PPCVR puede ser dificil de usar en bebés con afecciones craneofaciales
por varias razones. Hay una falta de interfaces disponibles para adaptar a los nifios con
anatomia craneofacial normal, y los bebés con sindromes craneofaciales son aiin mas
dificiles de acomodar. Ademas, los bebés duermen mucho mas que los nifios mayores



y los adultos que usan CPAP, y su uso es un tanto oneroso para los padres y cuidadores.
Existe cierta preocupacion por el desarrollo de hipoplasia en la parte media de la cara
debido al uso prolongado de la PPCVR en nifios, y los lactantes podrian ser susceptibles
a esta consecuencia. La PPCVR se ha utilizado con éxito en pacientes con micrognacia,
pero no se ha estudiado sistematicamente ni se ha comparado con otros tratamientos
en lactantes (MILLER, GLYNN, KIELY & McNICHOLAS, 2010). Se necesita mas
investigaciéon para comprender qué pacientes se beneficiarian mas de la PPCVR y por
cuanto tiempo se puede utilizar de forma segura.

Il. Tratamiento quirdrgico

a) Adhesién del labio Lengua (TLA):

La adhesion del labio lengua (TLA) es un procedimiento quirirgico que consiste en
asegurar la lengua a la mucosa y el musculo del labio inferior para corregir la glosoptosis
que causa la obstruccién de las vias respiratorias superiores en nifios con PRS y otras
afecciones similares. A diferencia del MDO, el TLA no trata ninguna malformacion
esquelética. El TLA se propuso por primera vez en 1946 y durante muchos afos fue la
unica alternativa quirargica a la traqueotomia para la obstruccion grave de las vias
respiratorias superiores. El impacto de la adhesion del labio- lengua sobre la AOS en
ninos con bebés no ha sido estudiado cuidadosamente, pero las series de casos
quirdargicos sugieren que mejora la AOS, aunque resulta en una resolucion incompleta
en la mayoria de los pacientes (Sedaghat et al., 2012) (Resnick, Dentino, Katz, Mulliken
& Padwa, 2016). Estudios recientes que comparan los resultados quirtrgicos del TLA
con el MDO sugieren que el TLA resulta en una estancia hospitalaria mas corta, pero
que el MDO es mejor en el tratamiento de la AOS y el retorno mas temprano a la
alimentacién oral (Papoff et al., 2013), al menos en los lactantes no sindromicos con
micrognacia. Los bebés que se someten a MDO tienen menos probabilidades de requerir
una segunda cirugia para corregir la obstrucciéon persistente de las vias respiratorias
superiores (Flores et al., 2014).

b) Distraccion de la mandibula osteogénesis (MDO)

Ha ganado popularidad entre los cirujanos craneofaciales porque ofrece un manejo
definitivo de la PRS en el periodo neonatal. La técnica consiste en crear osteotomias, ya
sea a mano alzada o mediante el uso de una planificacién quirtirgica virtual
preoperatoria, en la mandibula con la colocacién de un Dispositivo de distraccion externo
o interno que permite un avance anterior lento de la mandibula a un ritmo que permite la



creacion de hueso nuevo, asi como la expansién gradual de los tejidos blandos
asociados (Fig. 12).
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La forma inicial de MDO se trataba de alfileres que se fijaban a la mandibula y
sobresalian a través de la piel que recubre la mandibula. Se fij6 un dispositivo o distractor
externo a las clavijas, lo que permitié la movilizacién de los segmentos mandibulares.
Mas recientemente, los dispositivos de distraccién enterrados o internos se han vuelto
cada vez mas populares. Estos dispositivos evitan un componente de dispositivo externo
y reducen las cicatrices externas en comparacion con los distractores externos. Las
desventajas de esta técnica incluyen una diseccién quirtrgica mas extensa, mayor
potencial para desarrollar deformidad de mordida abierta (especialmente con el uso de
distractores lineales unidireccionales), y la necesidad de un segundo procedimiento mas
invasivo para remover el aparato, lo cual pone en riesgo el nervio facial (Fig. 13). Sélo
aquellos nifios con obstruccion severa de las vias respiratorias superiores son
candidatos para MDO neonatal. Es la opinion de los autores que incluso aquellos nifios
que no requirieron intubacién preoperatoria no pueden ser extubados con seguridad
inmediatamente después de la cirugia. Después de la distraccién mandibular, se debe
esperar un dolor significativo debido a la presencia de fracturas mandibulares bilaterales.



La necesidad de analgesia adecuada junto con edema postoperatorio y cambios de
volumen hace que las vias respiratorias postoperatorias de estos bebés sean ain mas
tenues que su estado preoperatorio. La practica de algunos autores es dejar a los
pacientes con distraccién neonatal intubados y sedados durante aproximadamente 5
dias después de la operacion. Aquellos que requieren intubacién antes de la cirugia son
tipicamente extubados en los dias 6 a 7 del postoperatorio. La distraccion tipicamente
comienza 36 a 48 horas después de la operacion, y se implementa una tasa de
distraccion de 1.0 a 1.5 mm por dia. A este ritmo, el calibre de las vias respiratorias
mejora adecuadamente en el quinto dia postoperatorio, en el que la necesidad de
analgésicos ha disminuido y el edema postoperatorio ha mejorado. La distraccion
continia hasta que se alcanza la posicion apropiada de la mandibula. El distractor se
deja en su lugar durante aproximadamente 6 semanas en lo que se conoce como un
periodo de consolidacion, donde se produce la mineralizacion 6sea, fortaleciendo la
mandibula.

[ Pre-operative assessment | Latency (2-3 d) [ Activation (10-14 d) I Consolidation (6-8 weeks)

(Figura 13)

Dependiendo de si se utiliza un sistema externo o enterrado, el aparato se retira
posteriormente en la oficina sin necesidad de anestesia general o en el quiréfano. Los
riesgos de la MDO neonatal abarcan cicatrizacion facial, lesion del nervio facial, mal
funcionamiento del dispositivo y riesgo de lesion de los germenes dentales o de los
nervios alveolares inferiores.

El efecto sobre las placas de crecimiento mandibulares no es del todo conocido. En los
bebés con micrognacia y AOS grave, la MDO puede ser una alternativa eficaz a la
traqueotomia. Un meta-analisis encontrd que el 84% de los nifios que dependian de la
traqueotomia podian ser decanulados después de la MDO (Denny, Talisman, Hanson &
Recinos, 2001). Los primeros estudios de MDO en lactantes informaron altas tasas de
resolucién clinica de los sintomas (Denny, Talisman, Hanson & Recinos, 2001) y los
estudios posteriores que incluyeron polisomnografia han mostrado una mejoria
significativa en la AOS en la mayoria de los pacientes (Flores et al., 2014). No ha habido
estudios prospectivos grandes de MDO en nifios con micrognacia.



Complicaciones de MDO y TLA

Las complicaciones de la MDO incluyen cicatrices externas, cicatrices hipertroficas,
infeccién, exposicion del dispositivo, desprendimiento de dispositivos o pérdida de
alfileres, problemas del nervio facial y dafio al diente (Zhang, Hoppe, Taylor & Bartlett,
2018). Tibesar et al revisaron retrospectivamente y reportaron deformidad de mordida
abierta. (28%), complicaciones dentales (16%) y lesiones del nervio facial (9%) como las
principales complicaciones a largo plazo. Aunque el TLA causa cicatrices externas
minimas en comparacioén con el MDO, sus complicaciones incluyen dehiscencia de la
herida, abscesos y mucoceles y lesiones a Conductos de Wharton (Daniel, 2008).

¢) Tragueotomia

Al evitar por completo el sitio de la obstruccién, la traqueostomia es un medio muy eficaz
para tratar la obstruccion grave de las vias respiratorias superiores en bebés con
afecciones craneofaciales. Un estudio de nifios con PRS encontré que los que se
sometian a traqueotomia tendian a tener un menor peso al nacer y un sindrome
subyacente, pasaban mas tiempo en la UCI y eran hospitalizados que los que se
sometian a otros procedimientos (Kam et al., 2015). Realizar una traqueotomia requiere
un entrenamiento extenso para los padres, los bebés generalmente requieren un
monitoreo constante y existen riesgos de complicaciones significativas, incluyendo la
obstruccion de las vias respiratorias, que pueden resultar en la muerte. Un estudio
encontré que los lactantes con PRS tratados con traqueotomia tenian cuatro veces mas
complicaciones y al menos tres veces el costo en comparacién con los tratados con MDO
(Paes et al., 2014). En los bebés que no han tenido éxito con otras opciones quirlrgicas
y no quirlrgicas, la traqueotomia puede ser una buena opcion. Se necesita mas
investigacion para determinar qué pacientes son los mejores candidatos para las
diferentes técnicas quirargicas, incluida la traqueotomia. Durante el primer afio de vida,
el analisis de costos ha demostrado que MDO puede ahorrar mas de US$100.000 (J.
Taylor, comunicacion personal) (Fig. 14).
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d) Adenoidecfomia

La adenoamigdalectomia es una terapia de primera linea para muchos nifios con AOS
que por lo demas estan sanos, pero no ha sido bien estudiada como terapia en la
poblacién craneofacial. La adenoidectomia es uno de los procedimientos mas
ampliamente realizados para nifios <2 afios con paladar hendido y PRS con AOS
(Robison & Ofteson, 2011). Los estudios han demostrado que la adenoidectomia o
adenoamigdalectomia es moderadamente efectiva en nifios con una variedad de
afecciones craneofaciales, incluyendo paladar hendido, sindrome de Down,
acondroplasia y craneosinostosis (Rosen, 2011) (Abdel-Aziz, 2012) (SISK, HEATLEY,
BOROWSKI, LEVERSON & PAULI, 1999); La eficacia en las poblaciones infantiles es
probablemente limitada.



DISCUSION

El cuidado perioperatorio del recién nacido y del lactante con obstruccion de la via aérea
y patologias asociadas como PRS implica la participacion de muchos especialistas. La
preocupacion principal es la obstruccién de las vias respiratorias superiores con la
consiguiente dificultad respiratoria y de alimentacion. Este Gltimo puede manifestarse
como reflujo y retraso en el desarrollo. El paciente con obstruccion leve de las vias
respiratorias puede ser tratado de manera conservadora con NPAs, posicionamiento
prono y alimentadores mecanicos. La obstruccibn moderada o grave requiere
intervenciones mas invasivas como la colocacion de sondas de gastrostomia, TLA, MDO
y traqueotomia. La seleccién de la intervencion quirdrgica mas adecuada sigue
dependiendo del conocimiento y la experiencia del centro médico. Sin embargo, los datos
emergentes estan ayudando a clarificar las opciones de tratamiento apropiadas (Cladis
et al., 2014).

La evaluacion inicial para los pacientes con obstruccion de la via aérea o patologias
asociadas debe incluir un estudio del suefio, una tomografia computarizada del
esqueleto craneofacial, una evaluacion de las vias respiratorias con DCL y un estudio de
deglucion. La TC se utiliza para evaluar la estructura y posicién de la lengua, la
mandibula y el tejido blando adyacente. Las imagenes facilitan la planificacién quirargica
porque indican la posicion relativa del nervio alveolar inferior a medida que entra en la
mandibula, la posicién de los gérmenes dentales, el espacio minimo de las vias
respiratorias y el nivel de la base de la lengua. Se realiza una evaluacién completa de
las vias respiratorias para detectar lesiones concurrentes criticas de las vias respiratorias
que requieren terapia o pueden impedir el tratamiento quirdrgico. Las indicaciones para
la intervencion quirtirgica temprana incluyen pacientes con reflujo controlado
médicamente, apnea obstructiva moderada a severa sin apnea central y hueso
adecuado para la colocacion del distractor. A los pacientes con apnea central, reflujo
médicamente refractario, o con LM o traqueomalacia significativa se les ofrece
traqueotomia primaria seguida de la MDO retardada, que facilita la decanulacién
temprana. El tratamiento del recién nacido con obstruccién leve de las vias respiratorias
es menos polémico y a menudo se puede tratar con posicionamiento. La colocacién del
paciente en posicion prono puede aliviar la obstruccion leve de las vias respiratorias
hasta un 70% segun algunos autores. A continuacion, se muestra un flujo de atencién
de pacientes con obstruccién de la via aérea y especificamente con PRS (Fig 15).
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(Figura 15)

Existen mdltiples documentos que indican cémo afrontar este tipo de pacientes, sin
embargo, no hay un consenso de cual flujograma es el adecuado. Por otro lado, todos
ellos concuerdan en que la participacion de equipos multidisciplinarios es la clave para
un correcto manejo de pacientes con obstruccion de la via aérea en pacientes
pediatricos.



El Hospital Gustavo Fricke, centro de referencia de pacientes con este tipo de patologias
trabaja constantemente en la perfeccion y actualizacion de su flujograma que
actualmente incorpora equipos multidisciplinarios y examenes que estan a la vanguardia
en el diagnéstico de la obstruccion de via aérea pediatrica y que finalmente son

conjugados en su propio flujograma (Fig 16).
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CONCLUSION

El manejo de los bebés con la secuencia de Pierre Robin es complejo y aln queda
mucho por aprender. Se recomienda encarecidamente que un equipo multidisciplinario
se ocupe de estos nifios y los siga longitudinalmente, dada la amplitud de las patologias
encontradas a lo largo de la infancia y posiblemente la edad adulta. Este equipo
multidisciplinario debe incluir un otorrinolaringdlogo pediatrico para la identificacién
precisa de las caracteristicas anatdomicas y el nivel o niveles de obstruccion de las vias
respiratorias. Debe incluirse a un pediatra o especialista pulmonar que aporte su
experiencia en el diagnéstico de la obstruccion de las vias respiratorias y ofrezca un
seguimiento continuo con reevaluaciones frecuentes, especialmente en los primeros
meses de vida. Otros especialistas como cirujanos Maxilofaciales o craneofaciales,
neonatélogos, pediatras, genetistas, terapeutas ocupacionales y nutricionistas también
son esenciales para el equipo. Un enfoque sistematico sin duda optimizara la respuesta
a las medidas médicas. En casos de fracaso del tratamiento conservador, una evaluacion
clinica exhaustiva obligatoria antes de planificar cualquier procedimiento quirtrgico y una
evaluacién postoperatoria objetiva garantizaran un mejor resultado en esta poblacion de
pacientes.
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