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RESUMEN

Los pacientes con sindrome de Down presentan con fre-
cuencia enfermedades otorrinolaring6logicas secundarias a
las anomalias anatémicas vy fisioldgicas propias de su feno-
tipo. Las manifestaciones mds frecuentes son la otitis serosa
y el sindrome de apnea obstructiva del suefio. Es importante
reconocer y tratar de forma temprana estas manifestaciones
para que no supongan una merma en la calidad de vida de
los pacientes con sindrome de Down.
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ABSTRACT

Patients with Down’s syndrome frequently have ear, nose
and throat diseases secondary to anatomical and physiologi-
cal abnormalities that are characteristic of their phenotype.
The most frequent manifestations are serous otitis and ob-
structive sleep apnea syndrome. It is important to recognize
and treat these manifestations early so that they do not
mean a decrease in quality of life of patients with Down’s
syndrome.
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INTRODUCCION

Los nifios con sindrome de Down (SD) presentan unos
rasgos craneofaciales tipicos entre los que se incluyen pabe-
llones auriculares micréticos y de implantacién baja, con-
ductos auditivos externos (CAEs) estendticos, macroglosia
relativa, estrechamiento de faringe e hipoplasia mediofacial
(Fig. 1), caracterizada por la malformacién de la trompa de
Eustaquio y el paladar corto. Algunas de estas alteraciones
son responsables de la frecuente asociacion de patologia
otorrinolaringoldgica en estos pacientes(-S)., Es importante
el conocimiento de estas manifestaciones para obtener un
diagnostico temprano y contribuir a la mejora de su ca-
lidad de vida. A continuacion realizamos una revision de
dichas patologias, proponiendo un protocolo de manejo de
las mismas.

PATOLOGIA DE OIDO

Los trastornos auditivos son muy frecuentes en los pa-
cientes con SD con una prevalencia que oscila entre un 63-
90% de los mismos, sobre todo una hipoacusia de trasmi-
sion por otitis serosa o impactacion de cerumen debido a la
presencia de CAEs estrechos(®). También son mds frecuentes
que en la poblacion general las malformaciones de la cadena
osicular y del oido interno, con la consiguiente hipoacusia
mixta/neurosensorial”-),

En estudios publicados sobre neonatos con SD sometidos
a cribado neonatal de hipoacusia, se ha encontrado una
incidencia muy superior a la de la poblacion general con un
resultado de “no pasa”, sobre todo si se utilizan otoemisio-
nes acusticas evocadas (OEAs) como método diagndstico®).
Probablemente esto se debe a la existencia de CAEs estrechos
y frecuente retencion de cerumen®). Si el cribado se realiza
con potenciales evocados auditivos de tronco automaticos
(PEATa), el nimero de neonatos que pasa inicialmente es
mucho mayor, pero el porcentaje de fracasos sigue siendo
elevado (entre un 26,2% y un 32,4%). No obstante, menos
de la mitad de estos pacientes que no pasan las pruebas de
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FIGURA 1. Hipoplasia mediofacial.

diagnéstico precoz de hipoacusia tendran finalmente pato-
logia de oido (habitualmente otitis serosa)(1%:11), También es
importante tener en cuenta que el retraso en la realizacion
de un diagnéstico definitivo en estos pacientes es muy su-
perior respecto a los neonatos procedentes del cribado de
la poblacion general(1),

Por otra parte, se ha demostrado que en ausencia de
patologia de oido medio en estudios con PEAT los valores
de latencias de las ondas I-IIT y las latencias interondas I-I1I,
estan significativamente disminuidas en los nifios con SD
en el primer afo respecto a los controles y respecto a otros
nifios mayores con SD12), Ademds, estos ultimos tienen una
latencia de la onda III y unas latencias entre las ondas I-IIT
alargadas respecto a los controles. En consecuencia, no se
recomienda utilizar los valores de latencias de los PEAT de
nifos normales para nifios con SD(12),

Barr y cols. encontraron, en un estudio sobre preescolares
con SD y edades comprendidas entre los 9 meses y 6 afios,
una prevalencia de otitis serosa del 93% a la edad de un
afo y del 68% a la edad de 5 afios3. En el manejo de la
otitis serosa es importante tener en cuenta que la eficacia de
los drenajes transtimpanicos es menor en los pacientes con
SD, asi como mas frecuentes las complicaciones asociadas
a los mismos (otorrea, atelectasia y colesteatoma), por lo
que algunos autores aconsejan un manejo conservador de la
misma, reservando la utilizacion de tubos de timpanostomia
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a los casos en los que la pérdida auditiva debida a la muco-
sidad de oido medio sea severa o cuando existan cambios
patoldgicos de la membrana timpdnica, como atelectasia y
bolsas de retraccion(t4., Sin embargo, otros autores, como
Shott y cols., recomiendan un tratamiento agresivo y tem-
prano (antes de los dos afios de edad) de la otitis serosa,
para favorecer un mejor desarrollo tanto emocional como
del lenguaje(®). En los casos que presentan una falta de res-
puesta al tratamiento o secuelas secundarias a la colocacion
de drenajes transtimpdnicos que no sean susceptibles de tra-
tamiento quirdrgico, puede ser necesaria la colocacion de
audioprotesis convencionales o implantes osteointegrados
con buenos resultados(16).

Entre un 4 y un 17% de los pacientes con SD presentan
hipoacusia neurosensorial>1”), En las pruebas de imagen
mediante tomografia computarizada (TC) y/o resonancia
magnética (RM) a los hallazgos habituales de estenosis del
CAE, pobre neumatizacion mastoidea, opacificacion del
oido medio y mastoides, se suma la presencia de malforma-
ciones de oido interno de forma frecuente(®. Habitualmente
las estructuras del oido interno son hipoplasicas, siendo las
malformaciones vestibulares particularmente frecuentes, y
una pequefia isla de hueso del canal semicircular lateral
parece bastante tipical®. Otras malformaciones de oido
interno menos habituales también han sido descritas®.
En los casos en los que la hipoacusia neurosensorial es lo
suficientemente importante, su manejo es mas complica-
do que en nifos sin anomalias morfoldgicas de cabeza y
cuello por la presencia de CAEs estrechos, que da lugar
a una impactacion frecuente del cerumen al colocar audi-
fonos. En los casos que presentan una hipoacusia severa
o profunda, la insercion de un implante coclear, aun en
presencia de patologia de oido medio (otitis serosa), se ha
demostrado eficaz13).

PATOLOGIA NASOSINUSAL

Como consecuencia de la hipoplasia mediofacial, del
retraso en la maduracion del sistema inmunoldgico y de
la ocasional presencia de disquinesia ciliar, son frecuentes
las infecciones de las vias aéreas superiores (VAS) y la inci-
dencia de sinusitis cronica(120), Esta dltima es con frecuen-
cia infraestimada al considerarse los sintomas de la misma
como componentes normales del SD. Por tanto, la rinorrea
purulenta persistente debe ser tratada con antibidticos y
corticoides topicos (eventualmente sistémicos), con pautas
similares a nifios sin SD.

La atresia unilateral de coanas (Fig. 2) es mucho mds
frecuente en los ninos con SD, aunque con frecuencia no es
necesario realizar un tratamiento quirdrgicoV.

MANIFESTACIONES LARINGO-TRAQUEALES
Habitualmente los nifios con SD tienen dificultades para
el habla y muestran una voz caracteristica que es descrita
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FIGURA 2. Atresia coanal derecha.

como aspera, mondtona, con nasalidad y de bajo tono, pro-
bablemente debida la hipotonia y a la hipoplasia maxilar con
una relativa macroglosia?223), Por otra parte, estos pacientes
tienen una alta incidencia de hipotiroidismo asociado, que
puede dar lugar a la aparicion de un edema de Reinke.

La subglotis y la traquea presentan un didmetro signifi-
cativamente menor en nifos con SD que en controles, por
lo que al realizar una anestesia general se precisa colocar
tubos endotraqueales con dos nimeros mas pequefios que
los necesarios para nifios de la misma edad®¥. Por otra parte,
se ha demostrado una alta frecuencia de laringomalacia y
traqueomalacia en nifios con SD, lo que contribuye a la apa-
ricion de obstruccion de VAS en este colectivo y a aumentar
el riesgo postquirtirgico(25:26),

Recientemente, Bravo y cols. publicaron en 2007 un
articulo con 7 nifos afectos de SD que presentaban anillos
traqueales completos, lo cual contribuia al desarrollo de una
estenosis traqueal, un hallazgo no previamente descrito®?),

REFLUJO GASTROESOFAGICO

La presencia de reflujo gastroesofdgico ha sido identi-
ficado hasta en un 59% de los pacientes con sindrome de
Down? y, dada la asociacion del mismo con patologia de
otorrinolaringologia (tos, rinorrea posterior, parestesias fa-
ringeas, granulomas, laringitis de repeticion, etc.), es proba-
ble que algunos de los sintomas de vias aerodigestivas supe-
riores de estos pacientes sean desencadenados o agravados
por esta patologia, de ahi la importancia de su diagndstico
y tratamiento precoz de una forma agresiva23),
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SINDROME DE APNEA-HIPOPNEA OBSTRUCTIVA
DEL SUENO (SAHS)

Marcus y cols. estudiaron a 53 nifios con SD y encontra-
ron que la mayor parte de los mismos presentaban trastornos
del suefio, a pesar de que més del 50% de las familias no
referian ningtin trastorno al dormir®). Dado que la presencia
de SAHS se relaciona con trastornos en el aprendizaje, es
importante su deteccion y tratamiento precoz®?. Las causas
de SAHS suelen ser multifactoriales, influyendo la presencia
frecuente de faringolaringomalacia o traqueomalacia, hipo-
plasia mediofacial y macroglosi 2. Dada la alta incidencia
de SAHS en nifios pequefios con SD y la pobre correlacion
entre la impresion parental de la presencia de problemas del
suefio y los resultados de la polisomnografia (PSG), Shott
y cols. recomiendan la realizacion sistematica a todos los
nifios con SD de una PSG entre los 3 y 4 afios de edad®?

TRATAMIENTO QUIRURGICO DE PATOLOGIA DE
CABEZA Y CUELLO

Los nifios con SD pueden precisar ser sometidos a una
adenoidectomia, amigdalectomia u otitis serosa para tratar
un SAHS, una obstruccion de vias aéreas superiores 0 amig-
dalitis de repeticion. Es importante tener en cuenta que las
complicaciones intra y postoperatorias en estos pacientes son
mds elevadas que en la poblacion general debido a la posible
presencia de alteraciones de la columna cervical®233), el propio
SAQOS, macroglosia relativa, la patologia obstructiva de vias
(laringomalacia o traqueomalacia) y patologias severas de otros
organos®3), Las complicaciones mds frecuentes en el postope-
ratorio inmediato suelen ser de tipo respiratorio, sobre todo la
obstruccion de vias, el estridor postextubacion y la desaturacion
de oxigeno, y posteriormente la deshidratacion por un inade-
cuado inicio de ingesta oral®. Por tanto, es recomendable el
ingreso hospitalario tras procedimientos otorrinolaringoldgicos
habitualmente realizados por cirugia mayor ambulatoria en
otros pacientes, asi como la colocacion de un pulsioximetro
durante la primera noche, en caso de sospecha de SAHS y la
hidratacion endovenosa hasta conseguir que el paciente inicie
una adecuada alimentacion oral®. El beneficio de la adenoi-
dectomia en nifios con SD2V, o la adenoamigdalectomia en
casos de SAHS, aunque eficaz en un alto ntimero de pacientes,
es significativamente menor que en nifios sin SD3435),

En la tabla I se resume un protocolo de manejo de los
pacientes con SD que contribuya a un diagndstico y trata-
miento precoz de la manifestaciones ORL mas habituales.

CONCLUSIONES

Los nifios con SD presentan con frecuencia manifestacio-
nes otorrinolaringoldgicas, sobre todo otitis serosa y SAHS.
Es importante que, tanto el pediatra como el otorrinolarin-
goblogo, conozcan dichas manifestaciones para contribuir
a un diagndstico y tratamiento temprano que ayude a una
mejora significativa de la calidad de vida de estos pacientes.
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TABLA 1. Protocolo de manejo de nifios con sindrome de Down.

Tipo de procedimiento

Objetivos

Anamnes y exploracion fisica

Sospecha de SAHS

Datos de sinupatia (rinorrea purulenta persistente)
Hipoacusia. Macroglosia, retrognatia
Otoscopia: CAE estrecho, cerumen, datos de OMS u OMC

Hormonas tiroideas

Ante presencia de patologia faringo-laringea

Estudio auditivo (timpanograma,

Hipoacusia de transmision (otitis serosa, tapon impactado)

audiometria, PEAT) Hipoacusia neurosensorial o mixta

Polisomnografia Descartar S. de apnea del suefio subclinico

Rx simple/TC de senos En pacientes con sospecha de sinupatia, atresia de coanas

TC de oido En casos de hipoacusia neurosensorial (malformaciones de oido), sospecha de colesteatoma,

hipoacusia de transmision sin respuesta a drenajes transtimpdnicos

pHmetrialesofagoscopia

Si sospecha de reflujo gastro-esofagico, fundamentalmente por manifestaciones extraesofdgicas

(tos, disnonfa, parestesias faringeas...)

Endoscopia faringo-laringea

Descartar patologia obstructiva (naso-faringo- laringo-traqueomalacia)

Si precisa 1Q bajo anestesia general

a) Preoperatorio:

b) Intraoperatorio:

¢) Postoperatorio:

traqueomalacia)

Valorar signos de intubacién dificil (macroglosia, retrognatia, faringo-laringo-

Rx lateral de cuello con cabeza extendida y flexionada (en casos sospechosos de luxacion

atloasoidea)

Descartar atresia de coanas si se va a realizar una si intubacién nasal

Utilizacion de 2 ndmeros menos de tubo endotraqueal de lo esperado por la edad

Pulsioximetria postoperatoria en casos de sospecha de SAHS. Ingreso hospitalario

Hidratacion e.v. prolongada hasta un adecuado inicio de ingesta oral
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