Acta Otorrinolaringol Esp 2006; 57: 262-265

INVESTIGACION CLINICA

Manifestaciones otorrinolaringoldgicas en el sindrome

de Down

C. Morales-Angulo*, J. Gallo-Teran, N. Azuara, ]. Rama Quintela
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Resumen: Introduccion: El objetivo de nuestro estudio fue co-
nocer las manifestaciones otorrinolaringolégicas mas fre-
cuentes en pacientes con sindrome de Down y proponer un
protocolo de manejo de las mismas para que tengan el me-
nor impacto en su calidad de vida. Métodos: Se realiz6é un
estudio retrospectivo de los pacientes con sindrome de
Down vistos en los Servicios de ORL de dos centros hospi-
talarios durante 4 afios. Las siguientes variables fueron re-
cogidas de la historia clinica: motivo de consulta, diagnésti-
co, comorbilidad, intervenciones quirtrgicas realizadas y
sus complicaciones. Resultados: Treinta pacientes con sindro-
me de Down fueron incluidos en nuestro estudio. La ma-
yor parte consulté por problemas auditivos o procedente
del Programa de Deteccién de Hipoacusia Neonatal de Can-
tabria. El diagnostico mas frecuente fueron la otitis serosa,
la hipertrofia adenoidea y el sindrome de apnea obstructiva
del suefio. Cinco pacientes fueron sometidos a procedimien-
tos quirtrgicos de cabeza y cuello sin presentar complica-
ciones. Conclusiones: Los pacientes con sindrome de Down
presentan con frecuencia manifestaciones otorrinolaringolé-
gicas, sobre todo hipoacusia secundaria a patologia de oido
medio y obstruccién de vias aéreas superiores.

Palabras clave: Sindrome de Down. Hipoacusia. Sindrome de
apnea obstructiva del suefio.

Otorhinolaryngological manifestations in patients
with Down syndrome

Abstract: Objective: The objetive of our study was to assess
the most frequent otorhinolaryngological manifestations in
patients with Down syndrome, and to propose diagnostic
and management guidelines to improve their quality of life.
Methods: Patients with Down’s syndrome referred to the
ENT Department of two spanish Hospitals during a 4-year
period were retrospectively reviewed. Data of the following
variables were collected: main symptoms, diagnosis, comor-
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bidities, surgical procedures, and complications. Results:
Thirty patients with Down’s syndrome were included in
our study. The most frequent reasons for referral were hea-
ring loss and newborns from the Hearing Impairment Scre-
ening Program. Otitis media with effusion, adenoid hyper-
trophy and obstructive sleep apnea were the most common
diagnosis. Five patients underwent head and neck surgical
procedures without complications. Conclusions: Hearing loss
secondary to chronic otitis media with effusion and upper
airway obstruction are frequent pathologies in patients with
Down syndrome.

Key words: Down syndrome. Hearing loss. Obstructive sleep apnea.

INTRODUCCION

El sindrome de Down constituye una de las anomalias
cromosémicas mas frecuentes en recién nacidos vivos'. La
mayor parte de los pacientes presentan una trisomia de una
porcién o de la totalidad del cromosoma 21% Su prevalencia
es de aproximadamente 1/800 recién nacidos vivos’.

Los pacientes con sindrome de Down presentan unos
rasgos craniofaciales tipicos como la microbraquicefalia, oc-
cipucio plano, cuello corto, fisuras palpebrales oblicuas,
pliegues epicantales, dorso nasal plano, pabellones auricula-
res micréticos y de implantacion baja, conductos auditivos
externos (CAEs) estrechos, macroglosia y microdontia®.
Ademas pueden presentar anomalias cardiacas, gastrointes-
tinales, hipotonia, retraso del crecimiento, trastornos en el
desarrollo, patologia de la columna cervical, patologia tiroi-
dea y obesidad*.

Los trastornos otorrinolaringolégicos son frecuentes
en los pacientes con sindrome de Down’. Anomalias mor-
folégicas de cabeza y cuello frecuentes en pacientes con
Sindrome de Down como la hipoplasia mediofacial, carac-
terizada por malformacion de la trompa de Eustaquio, pa-
ladar corto, macroglosia, y estrechamiento de la orofaringe
y nasofaringe, unido a factores asociados como la hipoto-
nia muscular sistémica, da lugar a una alta incidencia de
otitis media recurrente y sindrome de apnea del suefio en
estos pacientes®®.

El objetivo de nuestro estudio fue conocer las manifes-
taciones otorrinolaringolégicas mas frecuentes de los pa-
cientes con sindrome de Down y realizar un protocolo de



manejo de las mismas, para contribuir a un adecuado des-
arrollo de estos pacientes y mejorar su calidad de vida.

METODOS

Se realiz6é un estudio retrospectivo de todos los pacien-
tes con sindrome de Down vistos en los Servicios de ORL
de dos centros hospitalarios de la Comunidad de Cantabria,
desde el 1 de enero del 2000 hasta el 31 de diciembre del
2004. De las historias clinicas se recogieron los siguientes
datos: edad en el momento de la consulta, raza, sexo, moti-
vo de consulta, diagndstico ORL, procedimientos quirargi-
cos de cabeza y cuello realizados, complicaciones postqui-
rargicas y patologia concomitante severa asociada.

La presencia de apnea del suefo se confirm6 mediante
polisomnografia nocturna completa. La otitis recurrente se
diagnostic6 en base a la historia de infecciones de oido, ha-
llazgos otoscopicos compatibles o perforacion de la mem-
brana timpdnica. Se registraron las principales alteraciones
sistémicas comoérbidas severas: alteraciones cardiacas, hiper-
tensién pulmonar y enfermedad pulmonar crénica.

Todos los pacientes tenian confirmado el diagnéstico
de sindrome de Down mediante un cariotipo (trisomia 21).

RESULTADOS

Treinta pacientes (13 varones) con sindrome de Down
vistos de forma consecutiva durante el periodo de estudio
fueron incluidos en nuestro trabajo. La edad de los pacien-
tes oscilé entre un mes y 53 afios. Todos los pacientes eran
de raza blanca. Ninguno era de etnia gitana. Los motivos
principales de consulta mas frecuentes fueron la hipoacusia
(11 pacientes) y la remisién procedente del Programa de
Diagnéstico Precoz de Hipoacusia de Cantabria (11 pacien-
tes). Otros motivos de consulta fueron: trastornos del suefio
(3 pacientes), dificultad respiratoria nasal (2 pacientes), ade-
nopatia latero-cervical (un paciente), otalgia (un paciente) y
revision (un paciente).

Los diagnésticos definitivos se resumen en la tabla 1.
De los 11 pacientes incluidos en nuestro estudio provenien-
tes del Programa de Diagnéstico Precoz de Hipoacusia Ne-
onatal de Cantabria, 7 (63,6%) no pasaron el test de otoemi-
siones acusticas provocadas (OEAs) (realizado en al menos
2 ocasiones separadas un mes) en ambos oidos, uno no pa-
s6 el oido derecho y otro no pasé el oido izquierdo. En los
otros dos pacientes (18,2%) las OEAs fueron normales. A
los 9 neonatos que no pasaron el test de OEAs en uno o
ambos oidos se les realizaron unos potenciales evocados au-
ditivos de tronco (PEATC). En 4 pacientes (3 bilateralmente
y uno unilateral) el umbral auditivo estaba elevado entre 40
y 60 dB, siendo sugestivo de hipoacusia de transmision. En
ninguno de ellos se demostraron datos sugestivos de hipoa-
cusia neurosensorial. El diagnéstico final tras el seguimien-
to y realizacién de una impedanciometria en el grupo de
pacientes procedentes del screening neonatal de hipoacusia
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Tabla 1: Diagnostico principal

Diagnéstico principal N° de casos

Otitis serosa aislada

* Bilateral

* Unilateral

Hipoacusia mixta

* Bilateral

* Unilateral

Hipertrofia adenoidea
Sindrome apnea obstructiva del suefio
Hipertrofia adenoamigdalar
Rinitis crénica

Tuberculosis cervical
Colesteatoma

Atresia unilateral de coanas
Atelectasia timpanica

Tapoén de cera impactado
Absceso periamigdalino
Exploraciéon normal
Diagnosticos principales totales

O R R = WO =W = OO

S
'Y
*

*La suma total es >30 dado que varios pacientes tenfan mas de un
diagnéstico.

fue de otitis serosa bilateral en 3 pacientes (en uno de ellos
con curacién a los 18 meses) y unilateral en otro neonato.

Cinco pacientes fueron sometidos a procedimientos
quirtrgicos de cabeza y cuello: en tres casos adenoidecto-
mia (de los cuales en uno se acompafié de amigdalectomia
y en otro de timpanocentesis bilateral), en otro extirpacion
de una adenopatia latero-cervical y en el quinto una timpa-
noplastia por colesteatoma unilateral. Ninguno present6
complicaciones quirdrgicas o postoperatorias. Siete pacien-
tes tenian afectacion cardiopulmonar severa asociada
(23,3%).

DISCUSION

Los trastornos auditivos son muy frecuentes en los pa-
cientes con sindrome de Down, apareciendo entre un 63-
90% de los mismos, habitualmente hipoacusia de transmi-
sién por otitis serosa, malformaciéon de la cadena osicular,
persitencia de tejido mesenquimal o retencién de cerumen
secundario a CAEs esten6ticos™". Excluyendo los neonatos
procedentes del screening precoz de sordera, en nuestro es-
tudio la hipoacusia constituy6 el motivo mas frecuente de
consulta, siendo la otitis serosa el diagndstico mds frecuen-
te. Dado que la eficacia de los drenajes transtimpanicos es
mucho menor en los pacientes con sindrome de Down que
en nifios normales, asi como mas frecuentes las complica-
ciones asociadas a los mismos (otorrea, atelectasia y colestea-
toma), algunos autores aconsejan un manejo conservador de
la otitis serosa en estos pacientes, reservando la utilizacion
de tubos de timpanostomia solo en los casos en los que la
pérdida auditiva debida a la mucosidad de oido medio sea
severa o cuando existan cambios patolégicos de la membra-
na timpanica, como atelectasia y bolsas de retraccion®. Sin
embargo, Shott y cols. recomiendan un tratamiento agresivo
y temprano (antes de los dos afios de edad) de la otitis sero-
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sa, aunque en este estudio el periodo de seguimiento fue
tnicamente de un afio™.

Entre un 4 y un 11% de los pacientes con sindrome de
Down presentan hipoacusia neurosensorial”. En nuestro es-
tudio 4 pacientes tenian hipoacusia neurosensorial, en todos
ellos asociada a hipoacusia de transmisién por patologia de
oido medio, otitis serosa en un paciente y no claramente fi-
liada en 3 pacientes. En ningtin caso se detect6 una hipoa-
cusia profunda ni malformaciones en las pruebas de ima-
gen.

De los pacientes de nuestro estudio procedentes del
Programa de Diagnoéstico Precoz de Hipoacusia, realizado
en una primera fase con OEAs, sorprende el escaso nimero
de neonatos que pasaron el test en ambos oidos (solo 2), a
pesar de que posteriormente la mayor parte de ellos se de-
mostré una audicién normal mediante PEATC y timpano-
metrfa. Probablemente pueda influir el hecho de presentar
con frecuencia CAEs estrechos, lo que hace que sobre todo
en el primer mes se obstruyan con facilidad por restos de
descamacioén epitelial o de cerumen. A pesar de todo parece
que la otitis serosa es ya frecuente en neonatos con sindro-
me de Down. Es necesario realizar un seguimiento de estos
pacientes por si precisasen la colocacién temprana de tubos
de aireacion.

Las alteraciones en los senos paranasales como conse-
cuencia de la hipoplasia mediofacial, el retraso en la madu-
racion del sistema inmunolégico o la presencia de disquine-
sia ciliar dan lugar a infecciones frecuentes de las vias
aéreas superiores (VAS) y a sinusitis crénica®”. El hecho de
que ningtn paciente de nuestro estudio fuera diagnosticado
de sinusitis se puede deber a que la mayor parte de los pa-
cientes con sindrome de Down y sinusitis son tratados por
sus pediatras de forma ambulatoria.

Un paciente de nuestro estudio presentaba una atresia
unilateral de coanas que no fue tratada. Esta patologia es
mucho mas frecuente en el sindrome de Down que en nifios
normales o con otros cuadros sindrémicos™.

En nuestro estudio tres pacientes fueron diagnostica-
dos de sindrome de apnea del suefio, aunque solo se reali-
zaron polisomnografias a los pacientes que presentaban sin-
tomas sugestivos del sindrome de apnea del suefio. Marcus
y cols., estudiaron a 53 nifios con sindrome de Down y en-
contraron que la mayor parte de los mismos presentaban
trastornos del suefio, a pesar de que mas del 50% de las fa-
milias no referfan ningtn trastorno al dormir, lo que hace
pensar que muchas veces los trastornos del suefio pasan
desapercibidos®”. Dado que la presencia de sindrome de
apnea del suefio se relaciona con trastornos en el aprendiza-
je", es importante su deteccion y tratamiento precoz.

La presencia de reflujo gastro-esofdgico ha sido identi-
ficada hasta en un 59% de los pacientes con sindrome de
Down". Dada la asociacién de reflujo con patologia de ca-
beza y cuello es probable que algunos de los sintomas de
VAS que presentan estos pacientes sean desencadenados o
agravados por esta patologia. De ahi la importancia del
diagnéstico y tratamiento del reflujo de una forma agresi-
va’.
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Tabla 2: Protocolo de manejo de pacientes con sindrome de
Down (patologia mas frecuente esperada)

Tipo de procedimiento Indicacion

Anamnesis y exploracion fisica Buscar signos o sintomas de
hipoacusia de trasmisién/
neurosensorial, malformaciones
(macroglosia, retrognatia...),
sinupatia...

Estudio auditivo (audiometria Descartar hipoacusia de
tonal, timpanograma, PEAT...) transmision y/o hipoacusia
neurosensorial

Polisomnografia Si sospecha de sindrome de apnea

del suefio

Rx/TC fosas nasales Si datos de sinupatia y/o atresia de

coanas

Phmetria/esofagoscopia Sospecha de reflujo gastro-esofagico

Endoscopia faringo-laringea ~ Descartar patologia obstructiva

(estenosis laringo-traqueal)

Los pacientes con sindrome de Down con cierta fre-
cuencia precisan ser sometidos a adenoidectomia y amigda-
lectomia para tratar un sindrome de apnea del suefio, una
obstruccion de VAS o amigdalitis de repeticién. Uno de los
pacientes de nuestro estudio con sindrome de apnea del sue-
fio mejord tras tratamiento dietético y los otros dos tras ade-
noidectomia (en uno de ellos asociada a amigdalectomia).

Es importante tener en cuenta que las complicaciones
intra y postoperatorias en estos pacientes son mds eleva-
das que en la poblacién general debido a la posible pre-
sencia de alteraciones de la columna cervical®?#, sindrome
de apnea obstructiva del suefio, macroglosia, patologia
obstructiva de VAS (estenosis subglética y traqueal) y pa-
tologias severas de otros érganos, sobre todo cardiacas
(30-40%)°. Las complicaciones més frecuentes en el posto-
peratorio inmediato son de tipo respiratorio, sobre todo la
obstruccién de VAS, el estridor postextubacion y la desa-
turacién de oxigeno; y, posteriormente, la deshidratacién
por un inadecuado inicio de la ingesta oral’. Por tanto es
recomendable el ingreso de estos pacientes tras procedi-

Tabla 3: Protocolo pre/postoperatorio en caso de
intervencién quirtrgica de cabeza y cuello

a) Preoperatorio:
Valorar signos de intubacion dificil (macroglosia, retrognatia,
estenosis subglética o traqueal).
Descartar enfermedades generales asociadas (trombopenia,
patologia cardiopulmonar, patologia tiroidea...).
Descartar luxacion atlo-axoidea (rx lateral de cuello con cabeza
extendida y flexionada).
Si se va a realizar intubacién nasal: descartar atresia de coanas
por nasofibroscopia.

b) Intraoperatorio: Utilizacion de tubo endotraqueal 2 nimeros
menos de lo esperado por la edad.

c) Postoperatorio:
Pulsioximetria postoperatoria.
Ingreso hospitalario.
Hidratacién endovenosa prolongada hasta un adecuado inicio de
ingesta oral.




mientos otorrinolaringolégicos habitualmente realizados
por cirugia mayor ambulatoria, asi como la colocacién de
un pulsioximetro durante la primera noche y la hidrata-
cién endovenosa adecuada hasta conseguir que el pacien-
te inicie la alimentacion oral’. Ademas es importante tener
en cuenta que el beneficio de la adenoidectomia en el sin-
drome de Down es significativamente menor que en con-
troles™.

En las tablas 2 y 3 se resume un protocolo de manejo
de los pacientes con sindrome de Down.

CONCLUSIONES

La patologia de oido, sobre todo la otitis serosa, es la
causa mas frecuente de consulta ORL en pacientes con sin-
drome de Down en nuestro medio.
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