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hipoplasia nasal, agenesis, huesos diferenciada de la arrinia, la cual consiste en la ausencia de nariz y fosas nasales. Los
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estos recursos son limitados, impredecibles y causan algin grado de morbilidad en
el sitio donante. Se presenta el primer caso de ausencia de huesos nasales, septum
nasal y cartilagos laterales superiores con cartilagos alares intactos. Adicionalmente
se presentan los detalles de la reconstruccion usando aloplasticos de alta densidad
(polietileno, MEDPOR).
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ABSTRACT
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Neural crest cells are responsible for the development of facial structures, migration
failure, decreased proliferation or increased apoptosis may cause nasal anomalies.
Nasal defects have existed as long as man; but, detailed anatomic descriptions
of congenital nasal defects are rare, the ones including surgical reconstruction
are even fewer. Nasal hypoplasia could be defined as nasal bone and cartilage
maldevelopment and must be differentiated from congenital arhinia consisting of
an absence of nasal structures and passages. Autogenous tissues have been the gold
standard graft material for nasal reconstruction; septum, ear, rib and calvarium
are preferred. Here, we report the first case of a non-syndromic absence of nasal
bones, upper lateral cartilages and septum, with intact lower lateral cartilages and its

reconstruction using high-density polyethylene (Medpor).

Introduccion

Células derivadas de la cresta neural son responsables del
desarrollo de las estructuras faciales; anormalidades en su
migracién o proliferacion pueden desencadenar deformi-
dad nasal. Aunque los defectos nasales existen desde los
principios de la humanidad, las descripciones anatomicas
detalladas de defectos nasales congénitos son escasas en la
literatura, y las publicaciones que incluyen detalles sobre la
reconstruccion quirurgica son ain menos frecuentes. La hi-
poplasia nasal se define como un cese en el desarrollo de
las estructuras nasales Oseas y cartilaginosas, y debe diferen-
ciarse de la arrinia congénita, caracterizada por la ausencia
de estructuras y fosas nasales. Los tejidos autologos son el
estandar de oro en la reconstruccion nasal; los mas usados
incluyen el cartilago septal, la concha auricular, la costilla
y la calota. Presentamos el primer caso de ausencia no sin-
dromica de huesos nasales, cartilagos laterales superiores y
septum nasal, con cartilagos alares intactos. Adicionalmente,
los detalles de su reconstruccion usando polietileno de alta
densidad (Medpor).

Reporte de caso

Una paciente de género femenino, de 39 afos, fue valorada
en nuestro Departamento de Otorrinolaringologia y Cirugia
Plastica Facial, por sentirse inconforme con la apariencia de
su nariz. Adicionalmente, referia dificultad para respirar. No
existia consanguinidad entre sus padres, ni historia familiar
de malformaciones congénitas. No se reportd exposicion a
medicamentos o infeccion materna durante la gestacion. La
paciente no tenia historia de inhalacion de toxicos, uso de
cocaina, enfermedad autoinmune o trauma nasal. Al examen
fisico, el dorso nasal era extremadamente bajo y plano; la pal-
pacion revel6 ausencia de huesos nasales, cartilagos laterales
superiores y septum nasal. Los cartilagos alares se encontra-
ban intactos; sin embargo, la punta nasal no tenia soporte y
carecia de definicion. Las narinas eran redondeadas.

Una técnica de rinoplastia abierta fue seleccionada, para
permitir una amplia exposicién de los dos tercios superio-
res. En la figura | se presenta la ausencia de huesos propios
nasales, cartilagos laterales superiores y septum nasal. Los
cartilagos laterales inferiores eran débiles, pero anatomica-
mente normales. Hasta la fecha no se ha reportado un caso
similar en la literatura, y se encuentra cierto rechazo a la
reconstruccion de esta patologia con biomateriales, por los
riesgos de infeccion y extrusion.

Figura 1. Se seleccioné una técnica de rinoplastia abierta, que
permitio una amplia exposicion de los dos tercios superiores. Se
muestra la ausencia de huesos propios nasales, cartilagos laterales
superiores y septum nasal. Los cartilagos laterales inferiores eran
débiles, pero anatomicamente normales.

Un caparazon nasal preformado de Medpor fue selec-
cionado, por su parecido anatomico con los huesos nasales
y los cartilagos laterales superiores; la estructura fue cuida-
dosamente tallada, para adaptarse a las necesidades de la
paciente, sobre todo en el area de la valvula nasal. Tira ce-
falica y suturas intra e interdomales mejoraron la definicion
de la punta; un poste columelar de Medpor fue disefiado para
dar soporte (figura 2). Por ultimo, se realiz6 reseccion alar.
Las fotografias posquirtirgicas muestran una excelente ele-
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Figura 2. Se seleccioné un caparazon nasal preformado de Medpor,
por su parecido anatémico con los huesos nasales y los cartilagos
laterales superiores. La estructura fue cuidadosamente tallada,
para adaptarse a las necesidades de la paciente, sobre todo en
el area de la valvula nasal. La tira cefalica y las suturas intra e
interdomales mejoraron la definicion de la punta. Se disefd un
poste columelar de Medpor, para dar soporte.

vacion del dorso, una punta nasal bien definida y proyectada,
y mejoria en la forma de las narinas.

Discusion

Las anomalias congénitas de la nariz no son frecuentes, y se
presentan con una incidencia de uno en 20 a 40 mil nacidos
vivos. Los casos aislados de hipoplasia nasal, no familiares,
no sindromicos, son escasos (1). El origen embriologico
complejo de las estructuras nasales ha oscurecido el estudio
de la fisiopatologia de la condicion. La formacion de las es-
tructuras faciales es precedida de la migracion de células de
la cresta neural, correspondientes a la distribucion del quinto
par craneal o nervio trigémino. Estas células conforman el
mesodermo, de donde se desarrolla el rostro. Para el dia 24
de gestacion se pueden apreciar los procesos frontales, maxi-
lares y mandibulares (2).

Durante la quinta semana de gestacion, de los procesos
frontales se forman engrosamientos ectodérmicos, llamados
placas nasales, las cuales se invaginan y crean fositas nasales,
que se profundizan y forman la porcion nasal de la cavidad
oro-nasal. La proliferacion del mesénquima de los margenes
de las fositas crea los procesos nasales mediales y laterales
(3). Estos tltimos daran origen a los huesos nasales, los car-
tilagos laterales superiores y la crura lateral de los cartilagos
laterales inferiores. De los procesos nasales mediales derivan
la crura medial de los cartilagos laterales inferiores y parte del
septum nasal. La osificacion de los huesos nasales comienza a
la semana 12 y concluye con la fusion de los huesos nasales y
maxilares (4). El septum nasal no se osifica completamente. La
porcién anterior forma el cartilago cuadrangular, su segmento
superior se convierte en la lamina perpendicular del etmoides y
la region posterior e inferior da origen al vomer (5).

Los defectos nasales han acompaiiado a la humanidad
por siempre; existe evidencia de reconstrucciones nasales

incluso 700 afios antes de Cristo (Sushruta, India). Es facil
imaginar un gran numero de defectos faciales traumaticos
en los campos de batalla cuando el combate ocurria mano a
mano; sin embargo, las descripciones anatdmicas de defectos
nasales congénitos son recientes, y se hacen mas frecuentes
hacia la segunda mitad del ultimo siglo (6).

La hipoplasia nasal se define como un desarrollo in-
completo de los huesos y cartilagos nasales, y debe ser
diferenciada de la arrinia congénita: una condicién extrema-
damente rara, en la cual, ademas, existe ausencia de fosas
nasales. Diversas malformaciones, como la falta de senos pa-
ranasales, paladar hendido, hipo o hipertelorismo, defectos
del sistema nervioso central, hernias umbilicales, sindacti-
lias e hipospadias acompafian a la arrinia (7). El sindrome
de Gorham es otra enfermedad inusual, que lleva a la reab-
sorcion Osea espontanea, aunque jamds ha sido descrita en
relacion con la nariz.

Una evaluacion completa de la hipoplasia nasal debe
incluir todas las causas conocidas de defectos congénitos,
incluyendo la granulomatosis de Wegener, el sindrome de
Binder y la sifilis. El estandar de oro para la evaluacion
imaginoldgica, aunque no mandatorio, es la resonancia
magnética nuclear. Es posible que la tomografia no detecte
cartilago presente.

La mayoria de los autores recomiendan que la recons-
truccion de las estructuras nasales, externas e internas, debe
dilatarse al menos hasta la época escolar, cuando el desarro-
llo facial esté casi completo. Durante la nifiez, la longitud y
la proyeccion de la piramide nasal dependen del crecimiento
del septum nasal; por esta razon, estos pacientes requieren
reconstrucciones periodicas a lo largo de su desarrollo (8).

Existen pocas descripciones en la literatura sobre el ma-
nejo quirdrgico de los defectos nasales aislados. Bakhshaee y
colaboradores reportaron la ausencia congénita de todos los
cartilagos nasales, con huesos nasales intactos; sin embargo,
la reconstruccion no se ha realizado. Klinger reporta un caso
de agenesia familiar de huesos nasales; la ausencia de estruc-
turas Oseas se demostr6 usando la maniobra de Valsalva e
imagenes tomograficas. Se manejaron la giba cartilaginosa y
la bulosidad de la punta mediante un abordaje de rinoplastia
cerrado. Opiniones de expertos sugerian el uso de un injer-
to tipo splay, para dar soporte a la valvula nasal. Bradley y
colaboradores reportaron dos casos de hipoplasia nasal aso-
ciada al uso de warfarina, con agenesia del septum nasal y
los cartilagos laterales superiores e inferiores. La warfarina
cruza la barrera placentaria y produce una inhibicion de la
epoxido reductasa dependiente de vitamina K, bloqueando la
carboxilacion de la osteocalcina y las proteinas acidas de la
matriz. E1 4 a 6 por ciento de los fetos expuestos desarrollan
un sindrome de warfarina fetal, caracterizado por hemo-
rragia del sistema nervioso central, anormalidades en las
extremidades e hipoplasia nasal. En los casos de hipoplasia
nasal asociada a warfarina, injertos de calota de varias capas
fueron seleccionados para la reconstruccion, y se colocaron
sobre injertos 6seos previos. Ademas, se emplearon injertos
de concha para mejorar la simetria. El cartilago costal no
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Figura 3. Fotografias pre-quir(rgicas (arriba): vista frontal, el dorso nasal se observa extremadamente bajo, ancho y plano, se observa
un quiebre en el supratip, donde una punta ancha e hipo-proyectada es sostenida Unicamente por los cartilagos laterales inferiores. La
forma de las narinas es redondeada y la columela corta. Vista lateral, ausencia de dorso, punta hipo-proyectada, perdida de la relacion
ala-columela. Pos-quirtrgico (abajo) excelente elevacion del dorso, una punta nasal bien definida y proyectada, y mejoria en la forma de

las narinas.

fue seleccionado, porque no consolida con el hueso emplea-
do previamente y tiende a torcerse en los nifios. La técnica
de rinoplastia seleccionada fue la cerrada, porque la tension
creada por los injertos 6seos compromete la irrigacion del
colgajo columelar de la rinoplastia abierta.

La agenesia aislada del cartilago lateral inferior fue repor-
tada por Andelson; un accidente vascular o un fendmeno de
presion local después de la semana 10 de la gestacion, cuan-
do ya existe una fusion de los componentes mesenquimales
nasales, se propuso como mecanismo. Esta anormalidad
estructural Unica fue reparada con una extension septal,
reemplazando la crura medial, y con un poste de crura lateral
para sustituir la crura lateral del cartilago alar ausente. Adi-
cionalmente, se tallaron un injerto tipo onlay, ubicado sobre
el domo, y un escudo para mejorar la simetria.

Los tejidos autodlogos han sido clasicamente los preferidos
para la reconstruccion nasal; por lo comun se seleccionan el

septum, la concha, la costilla y la calota, argumentando su
biocompatibilidad y su bajo riesgo de infeccion y extrusion;
sin embargo, los injertos autélogos son limitados. Otras des-
ventajas incluyen su reabsorcion y cicatrizacion impredecible,
pudiendo alterarse su forma, el aumento del tiempo quirtirgico
y la morbilidad del sitio donante (9). El Medpor (Porex Surgi-
cal Inc., Newman GA) ha sido ampliamente utilizado para la
reconstruccion craneofacial desde los afios 90; esta formado
por polietileno de alta densidad, con poros de 100 a 250 um,
suficiente para permitir que el tejido crezca en su interior. Este
crecimiento de vasos y tejido mejora la estabilidad mecéanica
del implante, disminuye su migracién y mejora la resistencia
a la infeccion. La tasa de infeccion de los implantes de Me-
dpor en rinoplastia es de 3 a 4%. Otras ventajas del Medpor
incluyen: viene premanufacturado en formas especificas y se
torna maleable con el calor. Sus desventajas son el riesgo de
infeccion, movilidad, extrusion y palpabilidad.
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Los principios para el empleo de aloplasticos son: uso
intraquirdrgico de antibidticos, almacenamiento intrao-
peratorio en antibidtico y antibidtico oral por una semana
después del procedimiento. Disminucion al maximo del
tiempo de exposicion del implante al ambiente, desde el mo-
mento de la apertura del empaque estéril hasta la insercion
final. Evitar la colocacion del implante cerca de incisiones.
La técnica abierta de rinoplastia, usada en nuestro caso, es la
mas recomendada; las incisiones marginales asociadas a la
incision columelar permiten que el implante sea ubicado lo
mas lejano posible. Los bolsillos disecados deben ser 10%
mas grandes que el implante, para que este no sea forzado. El
cierre de las incisiones debe ser meticuloso; cualquier viola-
cion de la mucosa es una via para la colonizacion bacteriana
del implante.

Conclusion

Los defectos faciales se originan por la migracion o la
proliferacion deficiente de las células de la cresta neural,
desencadenada por factores genéticos o ambientales. La hi-
poplasia nasal representa un espectro de anormalidades del
desarrollo de los huesos o cartilagos nasales. Los tejidos au-
télogos son el estdndar de oro para la reconstruccion, por
su biocompatibilidad y bajo riesgo de infeccion y extrusion;
sin embargo, el material autélogo puede cicatrizar de mane-
ra no predecible, ser escaso, y genera morbilidad en el sitio
donante. El Medpor es ilimitado, estable y presenta una alta
resistencia a la infeccion, comparado con otros biomateria-
les. Si cumplimos los principios bésicos para disminuir la
contaminacion y prevenir la extrusion, podemos obtener ex-
celentes resultados, como los aqui presentados.
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