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Resumen

Introduccion: Los nifios con trisomia 21 enfrentan una amplia gama de problemas en la region de la cabeza y el cuello,
por lo cual es importante reconocer las manifestaciones otorrinolaringoldgicas que presentan, asi como su apropiado ma-
nejo. Métodos: Estudio de serie de casos retrospectivo de pacientes pedidtricos con trisomia 21. De cada caso se analizo
el espectro de manifestaciones otorrinolaringoldgicas, el manejo establecido y los resultados. Resultados: Se incluyeron 171
nifios. La edad media de la primera valoracion por otorrinolaringologia en la institucion fue de 72 + 4.2 afios. Las manifes-
taciones otoldgicas mds frecuentes fueron la estenosis del conducto auditivo externo y la disfuncion de la trompa de Eus-
taquio. Mds de la mitad de los pacientes (63%) presentaron hipoacusia, principalmente de tipo conductivo bilateral, y hasta
el 75% de los pacientes con afectacion otolégica requirieron algun procedimiento quirdrgico. Las manifestaciones rinoldgi-
cas mds comunes fueron la rinosinusitis cronica y la rinitis alérgica. La apnea obstructiva del suefio estuvo presente en el
30% de los pacientes. El tratamiento principal fue la amigdalectomia, seguida del tratamiento con dispositivos de presion
positiva de la via aérea. Menos del 5% de los pacientes presentaron un compromiso laringeo. Conclusiones: Los pacientes
pediatricos con trisomia 21 deben ser remitidos sistemdticamente a una evaluacion otorrinolaringoldgica periddica, debido
a la alta incidencia de manifestaciones en esta region. Se deben ofrecer tratamientos oportunos para mejorar su salud y
calidad de vida.
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Otolaryngological features in children with trisomy 21: a study of 171 patients at the
Hospital Infantil de México Federico Gomez

Abstract

Introduction: Children with trisomy 21 face a wide range of conditions in the head and neck region, for which it is important
that physicians are aware and have a strong understanding of the ear, nose, and throat (ENT) disorders, and their manage-
ment as well. Methods: Retrospective case series of pediatric patients with trisomy 21. The spectrum of otolaryngological
manifestations, their management, and outcomes of each case were analysed. Results: One hundred and seventeen pedia-
tric patients were included. The mean age was 72 + 4.2 years. More than half of the patients (63%) had hearing loss (HL).
The most frequent presentation was conductive HL, predominating the mild and bilateral type. The most common otological
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manifestations found were external ear canal stenosis and Eustachian tube dysfunction. Up to 75% of the patients with oto-
logic involvement required some surgical procedure. The most common rhinological manifestations were chronic rhinosinu-
sitis and allergic rhinitis. Obstructive sleep apnea (OSA) was present in 30% of all patients, which main treatment was ton-
sillectomy, followed by continuous positive and biphasic positive airway pressure treatments. Less than 5% of the patients
presented a laryngeal compromise. Conclusions: Pediatric patients with trisomy 21 systematically should be referred to
periodic ENT assessment due to the high incidence of manifestations in this region. Timely treatments should be offered in
order to improve the health and the quality of life of the patient.

Key words: Trisomy 21. Down syndrome. Children. Otolaryngology

Introduccion

La trisomia 21 es uno de los trastornos genéticos
mas comunes y la causa mas importante de discapa-
cidad intelectual’. Fue descrito por primera vez en 1866
por John L. Down. Es méas habitualmente causado por
un error de no disyuncion, que resulta en tres copias
del cromosoma 212, La incidencia de la trisomia 21 se
ve afectada por la edad de la madre y varia en la po-
blacién (entre 1 en 319 y 1 en 1,000 nacidos vivos)®.
Tiene una alta variabilidad fenotipica y complejidad
genética®. La mejora reciente en el manejo médico ha
mejorado la expectativa de vida de los pacientes con
sindrome de Down, por lo que en paises desarrollados
se presenta un promedio de vida de 55 afios®.

Varias caracteristicas de la trisomia 21 se encuen-
tran en la region de la cabeza y el cuello y pueden
causar secuelas que impiden que los pacientes alcan-
cen sus maximas capacidades de desarrollo, ademas
de obstaculizar su calidad de vida®. A medida que
avance la ciencia médica y estos pacientes vivan mas
tiempo, es importante que los médicos tengan concien-
cia y una sélida comprension de las manifestaciones
otorrinolaringoldgicas de los nifios con sindrome de
Down, asi como de su manejo.

El objetivo de este estudio fue presentar una serie
de casos de pacientes pediatricos con trisomia 21, su
espectro de manifestaciones otorrinolaringolégicas, ca-
racteristicas clinicas y sociodemograficas, manejo es-
tablecido y resultados.

Métodos

Se llevé a cabo un estudio retrospectivo de serie de
casos.

Recopilacion de datos

Se cred una base de datos con registros médicos de
pacientes pediatricos (<18 afos) con trisomia
21 confirmada por cariotipo, valorados en el Servicio

de Otorrinolaringologia del Hospital Infantil de México
Federico Gémez durante el periodo de enero de 2007
a enero de 2017.

Se registraron los siguientes datos para cada paciente:
caracteristicas demogréficas, enfermedades sistémicas
asociadas, diagndstico otorrinolaringoldgico primario y
secundario, manejo quirdrgico recibido, resultados pos-
quirdrgicos y complicaciones. El audiograma mas com-
pleto y temprano se utilizé para caracterizar la audicion
y, en casos de pérdida auditiva, para determinar el tipo,
la gravedad y la lateralidad de la misma. Dentro del
protocolo de la institucién, los pacientes menores de 2
anos son evaluados mediante potenciales evocados au-
ditivos de tallo (PEATC) por via 6sea y via aérea. A ma-
yor edad son evaluados mediante audiometria tonal por
via aérea y via 6sea por juego u observacion del com-
portamiento. Pacientes mayores a 2 afos en quienes no
es posible la realizacion de la audiometria contintan con
evaluacion por PEATC.

Gestion de datos y estadisticas

Los datos se recopilaron en formularios y se anali-
zaron utilizando Stata Statistical Software, version 13
(College Station, TX, StataCorp LP). Las variables con-
tinuas se presentan como la media + desviacion es-
tandar y las variables categdricas se presentan como
recuentos.

Etica
Este estudio se llevé a cabo de acuerdo con la De-

claracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial
sobre protocolos y ética en investigacion médica.

Resultados

Se incluyeron 171 pacientes pediatricos con trisomia
21 confirmada por evaluacién genética y cariotipo. Entre
la poblacién de estudio, la edad media en el momento



N. Peraza, et al.:

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

Edad en el momento de la primera 71+42

valoracion por otorrinolaringologia

HIMFG (afos + SD)

Sexo
Masculino 98 (57.3)
Femenino 73 (42.7)

Morbilidad asociada
Sobrepeso/Obesidad 139 (81.3)
Cardiopatia 124 (72.5)
Hipotiroidismo 48 (28.1)
Diabetes 4(2.4)
Labio hendido o paladar hendido 4 (2.4)
Leucemia linfoblastica aguda 3(1.8)

HIMFG: Hospital Infantil de México Federico Gémez; SD: desviacion estandar.

de la primera valoracién por el servicio de otorrinolarin-
gologia fue de 7.2 + 4.2 afios (rango: 1 mes a 18 afnos).
El sexo femenino representd el 42.7% de los casos, con
una relacion de 1:1.4 (Tabla 1). La morbilidad asociada
principalmente incluia sobrepeso/obesidad, enfermedad
cardiovascular e hipotiroidismo, seguidos de diabetes,
labio y paladar hendido y leucemia linfoblastica aguda
(Tabla 1).

En cuanto a los hallazgos audiolégicos, el 63% de
los pacientes presentaban pérdida de audicion. La pre-
sentacion mas frecuente fue hipoacusia conductiva
(92% de los casos), predominando el tipo leve y bila-
teral. Por otro lado, la hipoacusia neurosensorial repre-
sentd solamente el 18% de los casos, aunque con una
presentacion mas grave. La hipoacusia bilateral profun-
da fue el tipo mas comun de hipoacusia neurosenso-
rial. Del total de pacientes, el 15.05% (14 pacientes)
fueron rehabilitados con adaptacién de auxiliares audi-
tivos. Sin embargo, no fue posible establecer los casos
en los que la adaptacion se realiz6 de forma uni o bi-
lateral. Ninguno de los pacientes se rehabilitd mediante
sistemas Cross (por sus siglas en inglés, contralateral
routing of signal) o Bi-Cross, dispositivos de conduc-
cion 6sea ni implante coclear (Tabla 2).

La principal patologia del oido externo fue la estre-
chez del conducto auditivo externo (CAE), la cual se
presento en el 98.24% de los pacientes, con un espec-
tro que vari6 desde una estrechez parcial hasta la
estenosis. Adicionalmente, la estrechez del CAE fue el
unico compromiso otoldgico en el 46% de los pacien-
tes. Las manifestaciones otoldgicas mas comunes en-
contradas después de la estenosis del CAE fueron la
disfuncion de la trompa de Eustaquio sin derrame y la

Caracteristicas otorrinolaringolégicas en nifios con trisomia 21

Tabla 2. Manifestaciones, tratamientos y procedimientos
para el manejo de patologia otoldgica

Patologia de oido externo

Conducto auditivo externo estrecho 168 (98.25)
Microtia 18 (10.52)
Patologia de oido medio
Disfuncion de la trompa de Eustaquio sin 39 (22.81)
derrame
Otitis media con derrame 37 (21.64)
Otitis media cronica sin colesteatoma 11 (6.43)
Otitis media cronica con colesteatoma 6 (3.51)
Hallazgos audiolégicos
Audicion normal 62 (36.26)
Total hipoacusia de cualquier tipo 109 (63.74)
Hipoacusia conductiva 92 (53.8)
Leve 60 (35.09)
Moderada 32 (18.71)
Grave 0(0)
Profunda 0(0)
Bilateral 83 (48.54)
Unilateral 9 (5.26)
Hipoacusia neurosensorial 18 (10.52)
Leve 2 (1.17)
Moderada 0(0)
Grave 3(1.75)
Profunda 12 (7.02)
Bilateral 12 (7.02)
Unilateral 5(2.92)
Tratamiento*®
Manejo médico 23 (24.7)
Adaptacion de auxiliares auditivos 14 (15.05)
Miringotomia con colocacion de tubo de 37 (39.8)"
ventilacion
Miringotomia sin colocacion de tubo de 15 (16.1)
ventilacion
Mastoidectomia de muro alto 7(7.5)
Timpanoplastia 6 (6.5)
Adenoidectomia (para resolver problemas 5(5.4)
otoldgicos)
Edad al momento de cirugia (afios + SD) 46 +37

SD: desviacion estandar.

*Porcentaje basado en el total de pacientes con patologia otoldgica (N = 93).

Un total de 47 miringotomias con colocacion de tubo de ventilacion se realizaron
en 37 pacientes. El promedio de tubos de ventilacion por paciente fue de

1.3 + 0.48, intervalo de confianza al 95%: 1.145-1.455.

otitis media con derrame, seguida de otitis media
cronica sin colesteatoma y la otitis media crénica con
colesteatoma (Tabla 2). Hasta el 75% de los pacientes
con afectacion otoldgica requirieron algun procedi-
miento quirdrgico, mientras que el 25% restante se
manejaron Unicamente con tratamiento médico (ejerci-
cios de trompa de Eustaquio, aerosol nasal, antibiético
sistémico y gotas dticas con quinolonas). La principal
cirugia realizada para tratar la afectaciéon otoldgica
fue la miringotomia, con o sin colocacion de tubo de
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Tabla 3. Manifestaciones nasosinusales

Rinosinusitis cronica 36 (21.1)
Rinitis alérgica 33(19.3)
Rinosinusitis flingica invasiva 2(1.2)
Intervencion*
Manejo médico 48 (67.6)
Adenoidectomia (para manejo de la 21 (29.6)
patologia nasosinusal)
Turbinoplastia 8(11.3)
Cirugia endoscdpica funcional 2 (2.8)
Edad en el momento de cirugia (afios + SD) 6.7 + 3.2

SD: desviacion estandar.
*Porcentaje basado en el total de pacientes con patologia nasosinusal (N = 71).

ventilacién, la cual se realiz6 en el 56% de los pacien-
tes con compromiso otolégico. Se realizaron, en pro-
medio, 1.27 = 0.48 miringotomias por paciente. La
edad promedio de colocacion de tubos de ventilacion
fue 3.81 + 2.87 afos (rango de 1 a 14 afos). De los 52
pacientes que se sometieron a miringotomia, seis pre-
sentaron otorrea durante el seguimiento y dos tuvieron
una perforacion timpanica residual. La timpanoplastia,
mastoidectomia y adenoidectomia (especifica para el
manejo de problemas otoldgicos) se realizaron en me-
nos del 10% de los pacientes (Tabla 2).

Las manifestaciones nasosinusales mas comunes
fueron la rinosinusitis crénica y la rinitis alérgica. Tam-
bién se documentaron dos casos de rinosinusitis fungi-
ca invasiva asociada a leucemia linfoblastica aguda. El
principal tratamiento para el compromiso nasosinusal
fueron lavados nasales, aerosol nasal, antihistaminicos
y antibiéticos sistémicos, asi como la adenoidectomia
(especifica para el tratamiento de la rinosinusitis créni-
ca). La cirugia endoscépica funcional (CEF) y la turbi-
noplastia se realizaron en menos del 10% de los casos
de compromiso nasosinusal (Tabla 3).

La macroglosia fue la principal manifestacion en la
cavidad oral y la orofaringe, con una prevalencia del 69%.
Los trastornos respiratorios del suefio estuvieron presen-
tes en el 30% de los pacientes. La hipertrofia amigdalina
obstructiva fue evidente en el 24% de los casos. El trata-
miento principal para los trastornos obstructivos del
suefio fue la amigdalectomia, seguida del tratamiento
médico, que consistio principalmente en el uso de dispo-
sitivos de presion positiva continua de la via aérea (Cpap)
y de presién positiva bifasica (Bi-Pap). El 11% de los
pacientes que se sometieron a amigdalectomia

persistieron con sintomas obstructivos nocturnos a pesar
del tratamiento quirurgico, los cuales se definieron como
pausas respiratorias presenciadas por el cuidador o un
profesional de la salud, acompanadas de roncopatia. Por
otro lado, la hemorragia tardia postamigdalectomia ocu-
rrié en un paciente, que fue manejado satisfactoriamente
con hemostasia en quiréfano (Tabla 4).

Menos del 5% de los pacientes presentaron un
compromiso laringeo. Cuatro pacientes tenian
laringomalacia, de los cuales tres fueron tratados sa-
tisfactoriamente con tratamiento médico y seguimiento.
Solamente un paciente requirié supraglotoplastia. Dos
pacientes presentaron estenosis subgldtica adquirida
que ameritd el aseguramiento de la via aérea con tra-
queostomia y dilataciones laringeas endoscépicas. Du-
rante el seguimiento, uno de los dos pacientes fue
decanulado con éxito (Tabla 5).

Discusion

Teniendo en cuenta que la plasticidad neural, el de-
sarrollo del lenguaje v el inicio de la escolaridad ocu-
rren antes de los 7 afios de edad, la primera valoracion
por el servicio de otorrinolaringologia se encontré a
una edad poco favorable en esta serie de casos. Por
ello, deben establecerse protocolos de derivacion
oportuna a un especialista en otorrinolaringologia de
forma rutinaria en los pacientes con diagnostico o sos-
pecha de trisomia 21. Las recomendaciones de diag-
nostico y rehabilitacién en hipoacusia realizadas por la
Joint Committee on Infant Hearing indican un diagnés-
tico antes de los 3 meses de vida, con un inicio en la
rehabilitacién antes de los 6 meses, lo cual es ain mas
relevante en esta poblacién que tiene una alta preva-
lencia de hipoacusia.

Los niflos con trisomia 21 experimentan una
prevalencia mayor de diagndsticos concomitantes en
comparacion con individuos sin el sindrome. Kong, et al.
reportaron que las infecciones de las vias respiratorias
superiores, la otitis media, los sintomas nutricionales,
metabolicos y los retrasos globales del desarrollo se
encontraban entre las comorbilidades mas comunes en
casos de sindrome de Down’. En esta serie, el sobre-
peso/obesidad, la enfermedad cardiovascular y el hipo-
tiroidismo fueron las comorbilidades mas prevalentes.

En cuanto a las manifestaciones otorrinolaringolégi-
cas, Lau, et al., en su estudio de 50 pacientes con
sindrome de Down, encontraron que un tercio de los
casos tenia algun tipo de hipoacusia, y de estos, el 72%
eran de tipo conductivo®. Kreicher, et al., utilizando la
base de datos audioldgica y genética AudGenDB de
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Tabla 4. Manifestaciones en la cavidad oral y faringe

Macroglosia

Hipertrofia amigdalina

Sintomas de trastorno respiratorio del suefio sin PSG diagndstica
A0S confirmada por PSG

Intervencion*

Manejo médico incluyendo dispositivos de presion positiva de via aérea (Cpap/Bi-Pap)

Amigdalectomia

Complicaciones'
Persistencia de sintomas obstructivos postamigdalectomia
Sangrado postamigdalectomia

Edad al momento de cirugia (afios + SD)

AO0S: apnea obstructiva del suefio; PSG: polisomnografia; SD: desviacion estandar.
“Porcentaje basado en el total de pacientes con AOS (N = 51).
"Porcentaje basado en el total de amigdalectomias (N = 36).

Tabla 5. Manifestaciones laringeas

Laringomalacia 4(2.3)
Estenosis subglética 2(1.2)
Intervencion*
Manejo médico 3 (50)"
Traqueostomia 2 (33.3)
Dilatacion endoscopica laringea 2(33.3)
Supraglotoplastia 1(16.7)
Edad al momento de cirugia (afios + SD) 48 +6.2

SD: desviacion estéandar.
*Porcentaje basado en el total de pacientes con patologia laringea (N = 6).
Solo pacientes con laringomalacia.

1,088 pacientes con trisomia 21, encontraron que el
67% de los pacientes cursaba con déficit de audicion
que persistia en todos los audiogramas disponibles®.
En el presente estudio, el 63.7% de los pacientes tenia
algun tipo de pérdida auditiva, que era principalmente
conductiva y de tipo bilateral y leve. Sin embargo, en
casos de pérdida auditiva neurosensorial, el compromi-
so fue predominantemente profundo y bilateral. La Aca-
demia Estadounidense de Pediatria recomienda que un
nifo con trisomia 21 que aprobo su prueba de detec-
cion neonatal debe someterse a estudios electrofisiold-
gicos de audicién cada 6 meses hasta que se pueda
realizar una audiometria de tono puro (generalmente
después de los 4 afos) y, posteriormente, una audio-
metria anual de seguimiento’®. Es posible que la baja
incidencia de hipoacusia neurosensorial en la presente
serie, asi como la aparente ausencia de hipoacusias

N =171 n (%)

118 (69)
41 (24)
40 (23.4)
11 (6.4)

15 (29.4)
36 (70.6)

4(11.1)
1(2.8)

59+24

mixtas, se deban al método de deteccién empleado en
pacientes mayores de 2 afos (audiometria por juego u
observacion del comportamiento), el cual podria subes-
timar, en algunos casos, un componente neurosensorial
leve o una hipoacusia unilateral con oido contralateral
normoacusico. Se debe tener en cuenta que la evalua-
cién auditiva es un desafio en esta poblacion, puesto
que los nifos con sindrome de Down pueden tener
poca atencion durante las pruebas de comportamiento
y una respuesta voluntaria inconsistente, lo que dificulta
diferenciar el tipo y el lado de la hipoacusia. Por lo tan-
to, las pruebas electrofisioldgicas, como los potenciales
evocados auditivos de tallo cerebral, son particularmen-
te utiles en este contexto, ya que pueden evaluar el
rendimiento auditivo, independientemente de la edad y
el estado mental del paciente®.

En esta serie, el 15.05% de los pacientes fueron re-
habilitados con adaptacion de auxiliares auditivos, aun-
que no fue posible establecer los casos en los que la
adaptacion se realizé de forma uni o bilateral. Ninguno
de los pacientes se rehabilitd mediante sistemas Cross
0 Bi-Cross, dispositivos de conduccion dsea o implante
coclear. El uso de audifonos convencionales es com-
plejo en estos pacientes, ya que muchos de estos ni-
fios tienen problemas de aprendizaje y no cooperan
con un dispositivo en el oido. Ademas, las ayudas
convencionales pueden exacerbar la otitis externa y la
otitis media coexistente'’. Un estudio reciente mostrd
que los nifos con sindrome de Down tuvieron una me-
jora significativa en sus actividades diarias, aprendizaje
y concentracion con dispositivos de conduccién dsea
como el BAHA®. El dispositivo BAHA® también mejord
el desarrollo de habilidades auditivas y redujo el lapso
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de distraccién en estos pacientes, por lo cual se con-
sidera en la rehabilitacion auditiva después de que los
audifonos convencionales han fallado'.

La mayoria de los nifios con trisomia 21 tienen una
afeccion otoldgica, que incluye canales auditivos estre-
chos, otitis media crénica y pérdida de audicién que
exige evaluacion y tratamiento por un otorrinolaringd-
logo'. En el presente estudio, el 46% de los pacientes
tenian estenosis del CAE y el 54% presentaban otro
tipo de compromiso otoldgico adicional. La estenosis
del CAE se ha descrito previamente en el 40 a 50% de
los pacientes con sindrome de Down, lo que produce
una impactacion de cera, pelos y cuerpos extrafnos
dificiles de eliminar que contribuyen a la hipoacusia
conductiva™™. Aunque no se ha establecido una
definicion universalmente aceptada de estenosis, un
estudio de pacientes con estenosis aural congénita la
definié como un diametro del canal < 4 mm'. En un
estudio reciente de 130 pacientes con trisomia 21, Dy
y Lapena determinaron que la tasa de prevalencia de
estenosis del conducto auditivo en la poblacion estu-
diada era del 72.3%'6.

La dismorfia facial conduce a anomalias del oido y
de las vias respiratorias superiores, incluidos los cana-
les auditivos estendticos y la disfuncion de la trompa
de Eustaquio'. Este fenotipo, combinado con una fun-
cion inmunitaria deficiente, resulta en el desarrollo de
infecciones de las vias respiratorias superiores'®. Ade-
mas, la hipotonia generalizada puede conducir a una
disfuncion del musculo tensor del velo palatino del
paladar, lo que aumenta el riesgo de otitis media aguda
y derrame cronico por colapso de la trompa de Eusta-
quio’. Cuando la disfuncién de trompa de Eustaquio
permanece sin diagnosticar, pueden aparecer secuelas
tardias, como perforacién timpanica, bolsas de retrac-
cion y colesteatoma. Se ha descrito que el 7.1% de los
pacientes con trisomia 21 desarrollan colesteatoma
durante el seguimiento®®2!, En esta serie, solo el 3%
de los pacientes tenian otitis media crénica con coles-
teatoma y todos se trataron con éxito con una mastoi-
dectomia de muro alto. Cabe sefalar que no se report6
ninguna mastoidectomia de muro bajo en los pacientes
estudiados. El retraso en el diagndstico y tratamiento
de un colesteatoma podria provocar una fistula labe-
rintica, laberintitis, paralisis del nervio facial y compli-
caciones endocraneales®*2!,

Crowson, et al., en su serie de casos de 676 nifos
con disfuncion de la trompa de Eustaquio, incluidos 46
con trisomia 21, reportaron que la fluticasona intranasal
aumento el tiempo para la colocacién de un tubo de
ventilacion; sin embargo, este hallazgo no aplicé para

los nifios con sindrome de Down?2. En la presente se-
rie, la cirugia principal realizada para tratar la afecta-
cion otoldgica fue la miringotomia con o sin colocacion
de tubo de ventilacion (56% de los casos). Esta cirugia
es el procedimiento quirdrgico pediatrico mas comun
en todo el mundo. Sin embargo, la insercion del tubo
de ventilaciéon puede ser dificil o imposible en nifios
con trisomia 21, ya que las caracteristicas morfologicas
incluyen canales del oido muy angostos. Es posible
que una intervencion mas temprana, con tubos de
ventilacion en nifios con otitis media con efusion, pue-
da conducir a mejores resultados al reducir las cicatri-
ces y el dafio permanente de la audicion; sin embargo,
se necesita un estudio prospectivo para evaluar esta
posibilidad. Ademas, se ha demostrado que la coloca-
cion quirdrgica de tubos de ventilacion mejora signifi-
cativamente la calidad de vida. En este estudio, el
numero promedio de miringotomias por paciente fue
de 1.27 + 0.48. Uno de los riesgos de la colocacién
repetida de los tubos de ventilacion es la incidencia del
17% de perforaciones de la membrana timpénica®.
Estos pacientes también corren el riesgo de perfora-
cion permanente después de la extrusion del tubo, lo
cual se debe a una membrana timpanica muy delgada
que carece de lamina propia, una capa rica en vasos
sanguineos y fibras de colageno'®. En la presente se-
rie, seis de los 52 pacientes que se sometieron a mi-
ringotomia presentaron otorrea durante el seguimiento
y dos tuvieron una perforacion timpanica residual ma-
nejada con éxito con timpanoplastia. Ghadersohi, et al.
demostraron recientemente una tasa de éxito de la
timpanoplastia global del 70.9% (tasa de cierre inicial
del 54.8%). El tipo de tubo, especificamente uno de
accion prolongada (tubo-T), no se asocid con la perfo-
raciéon persistente basada en su andlisis. Los autores
abogaron por la timpanoplastia de cartilago en esta
poblacién para resistir mejor la presion negativa del
oido medio generada por la trompa de Eustaquio?®. Los
dispositivos de amplificacion podrian usarse para me-
jorar la audicion, pero los audifonos retroauriculares
convencionales con frecuencia no son tolerados'®. Por
otro lado, se ha demostrado que la adenoidectomia
aumenta el beneficio de la insercion de tubos de ven-
tilacion en ciertos grupos de nifios sin trisomia 212,
Los pacientes con trisomia 21 pueden sufrir sinusitis
recurrente debido a un desarrollo anormal en los senos
frontales, maxilares y esfenoides. La hipoplasia y la no
neumatizacion total son comunes en esta poblacién. Por
otro lado, la maduracion retrasada del sistema inmuni-
tario o la discinesia ciliar también pueden causar sinu-
sitis cronica. En este estudio, se detectaron la
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rinosinusitis crénica y la rinitis alérgica como
manifestaciones rinolégicas mas comunes, con dos ca-
sos de rinosinusitis fungica invasiva asociada con leu-
cemia linfoblastica aguda. En pacientes con sindrome
de Down, la rinorrea puede mejorar con la edad debido
al agrandamiento de las anomalias anatémicas. El tra-
tamiento debe ser similar al de otros casos, incluidos
los antibidticos, los esteroides nasales, los desconges-
tivos y los antihistaminicos. Si la sinusitis persiste, las
alternativas quirurgicas pueden incluir la adenoidecto-
mia y la cirugia endoscépica sinusal funcional®. En este
estudio, la gran mayoria de los pacientes se trataron con
éxito solo con tratamiento médico y solo en el 2.8% de
los casos se realiz6 la CEF.

La macroglosia fue la principal manifestacion en la
cavidad oral y la orofaringe, con una prevalencia del
69%. Los trastornos respiratorios del suefio estuvieron
presentes en el 30% de los pacientes. La apnea obs-
tructiva del suefio (AOS) es una comorbilidad frecuente
en esta poblacion, con una prevalencia estimada entre
el 30 y el 70%%. En un metaandlisis reciente, Lee,
et al. encontraron que las prevalencias de AOS basa-
das en un indice de apnea hipoapnea (IAH) > 1, 1.5,
2, 5y 10 eventos/h fueron del 69%, 76%, 75%, 50% y
34%, respectivamente, en los nifios con trisomia 21
que se sometieron a polisomnografia. Los analisis de
subgrupos no revelaron diferencias significativas®. Las
caracteristicas craneofaciales, incluida la hipoplasia
maxilar, la macroglosia y la hipotonia oral orofaringea,
en general, contribuyen a la alteracion del suefio du-
rante la respiracion. Los nifios con sindrome de Down
tienen un alto riesgo de AOS, no solo por las diferen-
cias morfolégicas, sino también por su tendencia a la
obesidad. Por otro lado, las anomalias endocrinoldgi-
cas multiples, como el hipotiroidismo y la diabetes me-
llitus tipo 1, estan asociadas con el aumento de peso
y la obesidad®’. En la presente serie, solo el 6.4% de
los pacientes tenian una polisomnografia diagndstica
(PSG). La baja frecuencia de realizacion de PSG po-
dria deberse al alto costo del estudio, lo que genera
un subdiagnoéstico de AOS en esta serie. La PSG en
el laboratorio se considera el estandar de oro para el
diagndstico de la AOS pediatrica, aunque el costo y la
disponibilidad a menudo limitan su uso. Ante la dificul-
tad de realizar PSG en todos los pacientes por altos
costos y accesibilidad, seria recomendable considerar
estudios alternativos, aunque no sean estandar de oro.
Un ejemplo es la poligrafia respiratoria o la endoscopia
bajo suefio inducido, que implica un costo mucho me-
nor para valorar oportunamente la obstruccion de
estos pacientes antes de realizar alguna cirugia,

determinando adicionalmente el nivel de obstruccién
de la via aérea superior. Lo anterior es relevante si se
tiene en cuenta que la obstruccién puede ser multinivel
o diferente a la sospechada solamente con el examen
fisico. La realizacion de este estudio es posible durante
la induccién anestésica con laringoscopia flexible pre-
via a un procedimiento quirdrgico programado?®.

Farhood, et al. mostraron una mejoria estadistica-
mente significativa en los valores de PSG entre los
pacientes con trisomia 21 y AOS que se sometieron a
una amigdalectomia en una revisién sistematica. Sin
embargo, la mayoria de los pacientes no pudieron lo-
grar un IAH < 12°, En el presente estudio, la tasa de
persistencia de sintomas obstructivos después de la
amigdalectomia fue del 11%. Sin embargo, al no contar
con polisomnografia de rutina pre y posquirdrgica, es
posible que se esté subestimando el porcentaje real de
AOS residual postamigdalectomia. En general, me-
diante la realizacion de una polisomnografia se puede
esperar una reduccion del 51% en el IAH preoperatorio
con la intervenciéon de la adenoamigdalectomia. Esta
es informacion util para aconsejar y manejar la expec-
tativa de los padres. También es un recordatorio para
los médicos acerca de la importancia de seguir de
cerca a esta poblacion de pacientes después de la
cirugia y, aunque se pueden observar mejorias, los
pacientes con sindrome de Down a menudo presenta-
ran enfermedad persistente y podran requerir mas ci-
rugias o una intervencion con dispositivos de presion
positiva Cpap/Bi-Pap.

Las anomalias de las vias respiratorias se describen
como mas prevalentes en pacientes con trisomia 21.
En un estudio, el 13.8% de los nifios con trisomia 21
tenian anomalias en las vias respiratorias, cuyos diag-
ndésticos mas comunes fueron la traqueobroncomalacia
y la estenosis subgldtica®®. Segun lo reportado en la
literatura, los nifos con trisomia 21 tienen al menos el
doble de probabilidades de presentar laringomalacia
en comparacion con nifos no sindromicos. Ademas,
casi el 50% puede mostrar un colapso epigldtico en la
endoscopia del suefio. Sin embargo, en la presente
serie, menos del 5% de los pacientes presentaron un
compromiso laringeo. Se considera que la baja tasa de
afectacion laringea reportada podria deberse a la falta
de una busqueda sistematica de manifestaciones larin-
geas en pacientes aparentemente asintomaticos en
esta area. Con respecto al tratamiento, cuatro pacien-
tes de esta serie cursaron con laringomalacia, de los
cuales tres fueron manejados satisfactoriamente con
tratamiento médico y seguimiento; solo un paciente
requirié supraglotoplastia, que fue satisfactoria.
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El presente estudio permite evidenciar la variedad de
patologias otorrinolaringoldgicas de los pacientes pe-
diatricos con trisomia 21, su morbilidad y la repercusion
en su calidad de vida. Todos los pacientes pediatricos
con sindrome de Down deberian ser remitidos siste-
maticamente a evaluacién por un especialista en oto-
rrinolaringologia, debido a la alta incidencia de las
manifestaciones del sindrome en oidos, nariz y gargan-
ta. Se deben ofrecer tratamientos oportunos para me-
jorar su calidad de vida y permitir una mayor inclusion
social a través de la mejora de las habilidades de co-
municacién, el control de la patologia infecciosa y la
reduccién de la estancia hospitalaria.
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