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Resumen

La estenosis congénita del orificio piriforme (ECOP) es una entidad poco frecuente que
causa obstruccion de la via respiratoria alta en neonatos y nifilos pequefos. Su diagndstico
se realiza mediante tomografia computarizada (TC) de las fosas nasales cuando el
didmetro transverso maximo del orificio piriforme es menor de 11 mm.

Se presenta el caso de una paciente con un cuadro de dificultad respiratoria episodica
desde el nacimiento. Se le realizé TC de las fosas nasales y se le diagnostico ECOP. También
se analizaron las anormalidades tipicamente asociadas.
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Congenital nasal pyriform aperture stenosis

Abstract

Congenital nasal pyriform aperture stenosis (CNPAS) is an unusual cause of upper
respiratory obstruction in neonates and infants. The diagnosis is made with Computed
Tomography (CT) of nasal cavity when maximum transverse diameter of the pyriform
aperture is less than 11 mm.

We present a patient with breathing difficulty since birth. The diagnosis of CNPAS was
made after a CT examination of the nasal cavity. We also discuss typically associated
abnormalities.
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Introduccion

El orificio piriforme es la parte 6sea mas anterior y estrecha
de la via aérea nasal. Esta formado superiormente por los
huesos nasales, y lateral e inferiormente por el hueso
maxilar.

La estenosis congénita del orificio piriforme (ECOP) es una
causa poco frecuente de obstruccion del flujo aéreo en la via
respiratoria alta de neonatos y nifios pequenos. Ante una
sospecha clinica de ECOP debe realizarse una tomografia
computarizada (TC) de las fosas nasales para su confirma-
cion.

El diagnostico de la ECOP se suele pasar por alto, a pesar
de ser una alteracion descrita en la literatura médica, quiza
debido a la falta de familiaridad con la morfologia normal de
las fosas nasales de los nifios pequefios’.

Segln la revision que realizaron los autores del presente
articulo, en la literatura médica se la describi6 como
entidad independiente por primera vez en 1988, radiologi-
camente,? y en 1989, clinicamente3.

Caso

Paciente femenina de 15 dias de vida que ingres6 por
dificultad respiratoria de horas de evolucion.

Madre de origen pakistani de 29 afos de edad vy
dependiente de la insulina mal controlada. Era su primera
gestacion, con embarazo de 38 a 39 semanas y parto por
cesarea debido a alteracion de la monitorizacion. El peso al
nacer de la paciente fue de 2.530g.

En las siguientes horas al nacimiento present6 un cuadro
de obstruccion nasal grave con tiraje y trabajo respiratorio
moderado asi como bajadas importantes de la saturacion de
oxigeno. El resto de la exploracion fisica y la analitica fueron
normales. Se realiz6 una rinoscopia en la que se aprecio
Unicamente leve hipertrofia de cornetes.

Permanecio bajo tratamiento con oxigeno en incubadora,
dexametasona intravenosa, gotas locales nasales y corticoi-
des topicos. Se la dio de alta a la semana del nacimiento,
pero acudid de nuevo al hospital por otro cuadro de similares
caracteristicas a la semana de esta alta.

Durante el segundo ingreso se le realizd una TC de las
fosas nasales en la que se observo la disminucion de la
distancia entre ambos procesos nasales del maxilar (fig. 1),
incisivo central Unico congénito (fig. 2a y b) y paladar
triangular (fig. 3) con cresta central (fig. 4), hallazgos
compatibles con ECOP.

Discusion

La ECOP es una alteracion poco frecuente que cursa con
clinica de obstruccion de la via respiratoria alta al
nacimiento o durante los primeros meses de vida.

El nifio suele presentar dificultad respiratoria, apneas
episodicas y cianosis, fundamentalmente durante las to-
mas"*5, por lo que ha de considerarse dentro del
diagnéstico diferencial de obstruccion nasal en neonatos
junto con la atresia de coanas, el encefalocele nasofaringeo
y los tumores nasales®.

El diagnodstico definitivo de la ECOP se realiza mediante
TC de las fosas nasales. Los hallazgos radioldgicos consisten

Figura 1 Corte de tomografia computarizada en plano
transversal, centrada en los procesos nasales del maxilar, que
muestra disminucion de la distancia entre ellos (flechas) que
provocan estenosis del orificio piriforme.

Figura 2 Megaincisivo central Unico (flecha) en plano trans-
versal. a) Imagen de tomografia computarizada. b) Imagen de
resonancia magnética, potenciada en T2.

en un crecimiento excesivo del proceso nasal del hueso
maxilar, un paladar duro hipoplasico con morfologia trian-
gular (fig. 3) y un consecuente estrechamiento del orificio
piriforme (fig. 1).

Se considera diagnostico si el diametro transverso maximo
del orificio piriforme es menor de 11 mm"*®. Belden et al
concluyeron que la ECOP es el resultado de un estrecha-
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Figura 3 Tomografia computarizada en plano transversal que
sigue al paladar duro y muestra su morfologia triangular.

miento de toda la cavidad nasal en su porcion inferior, mas
marcada en su abertura anterior’.

La paciente que aqui se presenta cumplia con estos
hallazgos descritos. Asimismo, presentaba una pequena
cresta 6sea en la linea media por debajo del paladar duro
en la reconstruccion coronal (fig. 4) y un gran diente incisivo
Unico central (fig. 2). Estas son alteraciones tipicamente
asociadas a la ECOP; es particularmente destacable la
alteracion de la denticion, ya que el megaincisivo central
Unico puede ser una manifestacion de la holoprosencefalia,
por lo que se indica un estudio de imagen cerebral,
preferiblemente una resonancia magnética (RM)"*®. En el
presente caso se realizd ecografia y RM cerebral, que no
mostraron alteraciones.

Se han descrito casos de ECOP con otras malformaciones y
alteraciones asociadas, como encefalocele, malformacion
de Dandy-Walker y alteraciones hipofisarias, cardiacas o de

Figura 4 Reconstruccion de la tomografia computarizada en
plano coronal en la que se observa la presencia de la cresta
central del paladar duro (flecha).

los genitales externos'->. En el presente caso se descartaron
estas patologias mediante los estudios mencionados previa-
mente, una ecocardiografia y la exploracion fisica de los
genitales.

El prondstico de los pacientes con ECOP es muy bueno. La
mayoria de los nifos necesitan Unicamente tratamiento
conservador hasta que crece la cavidad nasal y desaparecen
los sintomas; requieren técnicas especiales de alimentacion,
tratamiento tépico nasal y, a veces, ventilacion o intuba-
cion. La cirugia esta reservada para los casos graves o
rebeldes al tratamiento conservador'~,

En resumen, la ECOP es una rara entidad que debe
considerarse ante un cuadro obstructivo nasal y que se
diagnostica de manera sencilla mediante una TC de cavidad
nasal, siempre teniendo en cuenta las posibles alteraciones
asociadas.
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