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RESUMEN

Objetivo: Una nariz bifida es una anomalia congénita poco comin que ocurre
durante el desarrollo embriolégico de la nariz. En 1939, Esser publico una
serie de 11 casos. Reporte de Caso: A continuacion, presentamos el caso de
una nifia que naci6 con una nariz bifurcada que fue manejada con una
traqueotomia para asegurar la via aérea. Posteriormente, a los 6 meses de
edad, se sometio a una primera intervencion para mejorar el aspecto externo
de la nariz.

Palabras Clave: bifida; nariz; anomalias congénitas. (Fuente: DeCS-
BIREME).

ABSTRACT

Objetive: A bifid nose is a rare congenital anomaly that occurs during
embryological development of the nose. In 1939, Esser published a series of 11
cases. Case Report: Here we present the case of a girl who was born with a
forked nose that was managed with a tracheostomy to secure the airway.
Later, at 6 months of age, she underwent a first intervention to improve the
external appearance of the nose.

Keywords: bifida, nose, Congenital Anomalies . (Source: DeCS-BIREME).

INTRODUCCION

Esta anomalia del nacimiento es una malformacion sumamente rara y se
produce en la etapa de desarrollo embrionario de la nariz. Tiene una
incidencia de (1,5 a 4,8 por 100.000 nacimientos)".

Las hendiduras de la linea media facial son deformidades de escasa
presentacion con una gran variedad de aspectos clinicos, desde una simple
muesca en la linea media del labio superior, hasta malformaciones dseas de
gravedad, incluido el hipertelorismo. Esta anomalia congénita de baja
frecuencia, también se le llama nariz doble®, es asocia con hipertelorismo
y hendiduras en la linea media del labio. Tiene una variabilidad desde un
surco central en la punta nasal, hasta hendiduras completas que involucran
estructuras cartilaginosas y dseas, generando como resultado dos medias

narices completas o incompletas®.

Enelano 1939, Esser fue uno de los primeros en describir una serie de once
casos, sin mencionar otros aspectos de su reparacién quirtrgica®. Para
1950, Webster y Deming fueron los primeros en realizar una descripcion
destalladas de los aspectos embrioldgicos, anatomicos y quirlrgicos de
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estas entidad. Dentro de las descripciones anatémicas que
se realizan de esta patologia congénita, se sefialan que los
procesos nasales de los huesos maxilares y nasales estan muy
separados, la punta de la nariz esta aplanada y los cartilagos
laterales inferiores son bilobulados o bifidos o totalmente
ausentes, las fosas nasales se encuentran muy separadas, la
columella nasal esta deficiente o ausente, la frente puede
ensancharse, con cierto grado de hipertelorismo®. También
es comun un pseudohipertelorismo por una ilusion optica. Por
todo lo anterior, es de suma importancia realizar un analisis
minucioso antes de realizar cualquier reparacion quirurgica,
con el fin de lograr resultado mas agradable desde el punto
de vista estéticoy prever riesgos de gran importancia como
el involucro del sistema nervioso en conjunto con el
defecto®. Tessier clasific estos defectos en nimeros que van
desde el 0 al 14, no obstante, el modo de aparicion varia:
desde un simple surco en el apice nasal hasta una hendidura
maxilar(2) Debido a rareza de esta deformidad, la correccion
del defecto sigue un retro de gran complejidad”.

A continuacion, describimos un caso clinico de un paciente
hendiduras de la region nasal que se presenté como nariz
bifida.

REPORTE DE CASO

Paciente femenino de 1 anoy 2 meses de edad, hija de padres
no consanguineos, producto de la G4 C3 A1, embarazo normo
evolutivo. A las 30 semanas de gestacion se visualiza por
ultrasonido banda amniética en cara. Nacida a las 36 semanas
de gestacidon via cesarea por ruptura prematura de
membranas y polihidramnios. Siendo hospitalizada al
nacimiento por crisis convulsivas mioclénicas y malformacion
craneofacial, ameritando traqueotomia para asegurar via
aérea. Valorada multidisciplinariamente encontrando
hipoplasia de cuerpo calloso derecho y descartando
alteracion endocrinolégica y cardiaca. Enviada a tercer nivel
donde se observa narinas con duplicidad con septum
cartilaginoso, fosa nasal derecha estrecha sin apreciar
estructuras intranasales Figura 1A. Se realizan estudios de
imagen visualizandose nariz bifida con narina con duplicidad,
paladar hendido, desviacion septal, atresia 6sea de coana
derecha y estenosis de coana izquierda, aplasia de senos
maxilares y encefalocele nasoetmoidal. Figura 1B,1C,1D.

Figura 1A
Aspecto externo del caso de nariz bifida (flecha azul)
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Figura 1B
TC corte coronal se observa el componente 6seo de la duplicidad nasal (flecha azul

Figura 1C
TC corte axial se observa la division de l6bulo nasal (flecha azul)

Figura 1D
TC reconstruccion volumétrica se observa un gran tabique dseo que divide dos
cavidades nasales rudimentarias (flecha azul)

De inicio se realiz6 traqueotomia considerado que los
neonatos con respiradores nasales obligados, con el fin de
facilitar su alimentacion y crecimiento para ganancia
ponderal, fue sometida a plastia nasal a los 12 meses de
edad, encontrando: ambas fosas nasales ocluidas, atresia de
cartilago lateral izquierdo, derecho hipoplasico, dorso con
defecto y placa 6sea dura. Figura 2A preoperatoria y durante
el procedimiento Figura 2B y 2C, con resultado final de la
primera intervencion Figura 2D. Fue valorada en consulta por
médico genetista, quien realizdé los estudios genéticos
pertinentes y éstos fueron normales, sin mas hallazgos
clinicos que constituyen algln sindrome especifico.
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Figura 2A
preoperatoria donde se observa el marcaje donde se realizara la incision pata unir
ambas cavidades nasales de forma externa

Figura 2B
Se observa durante el procedimiento quirurgico rinoplastia externa una rudimentaria
columella (flecha azul) que separa a una cavidad nasal rudimentaria (flecha negra)

Figura 2C
Se observa durante el procedimiento quirurgico que se realizé una incision en el
tabique cutaneo para unir las dos cavidades en una, a nivel externo (flecha azul)
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Figura 2D
Se observa el aspecto externo de la primer cirugia d reconstruccion externa de la
nariz.

DISCUSION

La nariz bifida es una malformacion que se considera dentro
del espectro de anomalias faciales y del encéfalo de la linea
media.

La causa precisa de esta patologia no se comprende del todo,
no obstante, se sefiala que es el resultado de la detencion del
desarrollo facial®. Algunos autores como Alazami et al®, han
senalado las mutaciones de un gen FREM1 que causa un
sindrome de nariz bifida, agenesia renal y malformaciones
anorrectales, sin embargo en nuestro caso no se presentaron
malformaciones adicionales a la nariz bifida, solo una
hipoplasia del cuerpo calloso que no tiene hasta hoy
repercusiones en el desarrollo de la nifia, ya que se encuentra
con un desarrollo neuroldgicoy cognitivo normal.

En el desarrollo a nivel de rostral las placodas olfatorias se
dividen en los procesos nasales lateral y medial,
lateralmente, el proceso maxilar migra medialmente para
unirse al proceso nasal medial. Se teoriza que la faltade una
union adecuada de las apofisis nasales medial y maxilar da
lugar a anomalias faciales de la linea media facial. No existe
claridad si la union defectuosa se debe a una alteracion en las
interacciones epitelio-mesenquimatosas o interviene otros
factores. Otras estructuras formadas por el proceso
frontonasal incluyen la frente, glabela, area interorbitaria y
prolabio, lo que puede explicar su asociacion con el
hipertelorismo y el labio leporino de la linea media®. Boo-
Chai sefiala un vinculo genético, sin embargo, no pudo definir
su patron”. Por otro lado Anyane -Yeboa et al® describieron
multiples personas afectadas en diferentes generaciones y
transmision directa a la descendencia, sugiriendo una
herencia dominante con penetrancia variable. Cabe senalar
que, si bien esta es la teoria principal, la presentacion mas
comun es como un evento aislado dentro de una familia,
como el de nuestro caso. Para 1976, Tessier describié una
clasificacion de hendidura craneofacial, y en la actualidad es
una de las mas empleadas y aceptadas. En la clasificacion, la
nariz bifida se asocia con las fisuras n. * 0y n. ° 14 Segun la
clasificacion de Tessier, que es habitualmente la empleada
para clasificar las hendiduras craneofaciales, nuestro caso
correspondi6 al No. 0®.
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CONCLUSION

La nariz bifida es una anomalia congénita poco comun que
parece formar parte de un espectro de hendiduras faciales en
la linea media. Sus caracteristicas genéticas y embriologicas
aun no se comprenden con claridad. Su correccion quirdrgica
todavia presenta un gran desafio.

Todavia no existe una técnica quirdrgica universalmente
aceptada. Es preferible el manejo temprano para evitar la
morbilidad psicologica. Cada caso tiene sus propias
caracteristicas, por lo que el plan de tratamiento debe
adaptarse en consecuencia. Utilizamos rinoplastia externa
combinada con colgajo bifurcado de Millard para la
correccion quirtrgica. La rinoplastia secundaria suele ser
necesaria para el refinamiento cosmético.

La reparacion quirlrgica debe individualizarse, pero un
abordaje de escision cutanea en la linea media parece ser la
forma mas eficaz de analizar la deformidad y comenzar la
reparacion. Ademas, este enfoque proporciona la exposicion
optima y permite realizar un trabajo extenso para poder
abordar todos los aspectos de la anomalia. Esta deformidad
supone un desafio para el cirujano plastico facial.
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