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Summary

Title: Supernumerary nostrils, a very rare type of congenital nasal anomaly. First case registered in ECEMC.

Supernumerary or accessory nostrils are a very rare type of congenital nasal anomaly, with only a few cases reported in the literature.
They can be associated with other malformations such as cleft palate and they can be unilateral or bilateral, with most cases reported
being unilateral. The accessory nostril may or may not communicate with the ipsilateral nasal cavity, probably depending on the degree
of embryological progression of the anomaly. A case of double supernumerary nostril with no nasal cavity communication and with an
otherwise normally developed nose is presented. The surgical treatment is described and the different speculative theories related to the

embryogenesis of supernumerary nostrils are also reviewed.

Introduccion

La fosa nasal supernumeraria (FNS) es un tipo
muy raro de anomalia congénita con muy pocos
casos descritos en la literatura. Puede asociarse con
otras malformaciones como fisura palatina, pudiendo
encontrarse el defecto uni o bilateralmente, con
posibilidad de incluir cartilago accesorio en algunos
casos. La mayoria de los casos descritos en la literatura
son unilaterales. La FNS puede o no estar comunicada
con la cavidad nasal ipsilateral, dependiendo del grado
de progreso embriolégico de la anomalia.

Revisando la literatura, el primer caso de FNS fue
publicado por Lindsey'. Este era bilateral, presentando
las aberturas exteriores por encima de las narinas de una
fosa nasal normal, estando la cavidad nasal accesoria
conectada con el interior de las fosas nasales normales
ipsilaterales. Tawse? describié otro caso de FNS que era
unilateral con conexién a cavidad nasal normal. Reddy
y Rao?® describieron el caso de una tercera fosa nasal
que se situd por debajo de la fosa nasal izquierda. Mas
recientemente Sinha y cols.* describieron un caso de
fosa nasal supernumeraria asociada a microcérnea y
cataratas congénitas.

Se presenta el primer caso registrado en la
amplia serie de alrededor de 2.700.000 nacimientos
consecutivos del ECEMC.
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Caso clinico

Neonato mujer nacido a término por cesérea
tras fracaso de induccion que a la exploracion inicial
presenta 2 fosas nasales supernumerarias (Figuras 1y
2). Se realizé TAC craneal con fistulografia y se pudo
apreciar que no existia comunicacién con fosas nasales

FIGURA 1. Aspecto facial del paciente.
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FIGURA 2. Detalle ampliado del defecto nasal en su lado
izquierdo. Se observan las 2 narinas accesorias, situadas
por encima de las narinas normales.

FIGURA 3.

Detalle del defecto nasal izquierdo a los 5 meses de vida.

principales, estando situada cada una de ellas a ambos
lados de la pirdmide nasal y finalizando en fondo de
saco ciego en su interior.

El resto de la exploracién neonatal por érganos
y aparatos fue rigurosamente normal. Los datos
antropométricos correspondian a los siguientes
percentiles: peso 3910 g. (p90-97), talla 52 cm. (p75-
90) y perimetro cefalico 36,5 cm. (p75-90), con Test
de Apgar 9 al minuto y a los 5 minutos. Se realizé
RMN craneal que descarté la presencia de alguna otra
malformacion craneofacial. La paciente fue derivada
al centro quirtrgico de referencia, siguiendo en la
actualidad a la espera de posible solucién quirtrgica y
estética del problema (Figuras 3y 4).

Como dato de interés llama la atencion que la
concepcion del neonato fue por donacién de ovocitos,
debido a una esterilidad primaria materna, con
implantacion de 2 de ellos. En el primer trimestre se
produjo la pérdida de uno de los embriones de manera
espontanea. Los padres refieren que no existen
antecedentes familiares malformativos resefiables, y no
son consanguineos. La madre padecié leucemiaalos 13
anos de edad precisando trasplante de médula dsea a
los 14 afos para su curacion. Actualmente tiene 30 afios
de edad, y presenta un buen estado de salud teniendo
una calidad de vida normal. No refiere toma o contacto
con elementos de posible teratogenicidad. Sélo tomo
acido folico como tratamiento periconcepcional, y el
embarazo cursé sin incidencias. En cuanto al padre,
tiene 30 afos, no padece enfermedades crénicas, y no
ha estado sometido a exposiciones laborales o de otro

FIGURA 4.

Detalle del defecto nasal derecho a los 5 meses de vida.

tipo a productos téxicos o factores fisicos o bioldgicos
de riesgo.

Discusion

El desarrollo embriolégico de la nariz comienza
a partir de la cuarta semana de gestacion con la
aparicién de un engrosamiento de ectodermo en la
parte lateral mas baja del area frontal de la cabeza;

Boletin del ECEMC: Revista de Dismorfologia y Epidemiologia. Serie V. n®9, 2010. ISSN: 0210-3893



FOSA NASAL SUPERNUMERARIA, UNA EXTRANA MALFORMACION CONGENITA. PRIMER CASO REGISTRADO POR EL ECEMC

FIGURA 5.

DOS PARES DE FOSAS

Hipotesis propuesta de desarrollo de doble nariz y de fosas nasales supernumerarias (modificado de Nakamura y Onizuka)'.

=

NORMAL

54

DOS PARES DE FOSAS

NASALES HORIZONTALES NASALES VERTICALES EN PROCESO NASAL LATERAL
D ar -, T - < <D I
J.lS . Z_&
DOBLE NARIZ DOBLE NARIZ FOSA NASAL
EN VERTICAL SUPRANUMERARIA

FISURA O DEFORMIDAD CONCAVA

pronto se ve rodeada por los procesos lateral y medial,
que se fusionan con el proceso maxilar, formando el
labio superior, la ventana y cavidad nasal. El proceso
lateral forma la pared lateral de la nariz y el proceso
medial da lugar a la columela y a una pequena porcion
del tabique nasal. El desarrollo nasal se completa sobre
la semana 14 de gestacion.

Se define FNS como una narina accesoria situada
al lado de una narina normal, que puede abrirse a una
fosa nasal accesoria que puede a su vez comunicar
con la fosa mas cercana o bien terminar en un fondo
de saco tras un corto trayecto sin presentar anomalias
septales asociadas, como el caso que nos ocupa. La
FNS ha de tener un ala nasal completa o parcial, lo
que implica la existencia previa de un proceso lateral
supernumerario o ectopico. La ausencia de ala nasal en
la FNS se considera una fistula. No debe ser confundida
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con la duplicacion nasal, o doble nariz, en la cual
se apreciarian dos tabiques, 4 ventanas nasales y 4
fosas nasales. El diagnéstico diferencial ha de hacerse
con el glioma, encefalocele, quiste dermoide nasal,
duplicacion del conducto lacrimonasal y hendidura
mediofacial. En la literatura estan descritos muy pocos
€asos>®7:8210 - ynos aislados®®1°y otros asociados a
diversas malformaciones como hipoplasia del pabellon
auricular®, y persistencia del ductus arterioso con atresia
esofagica’; sélo uno de los casos presentaba ventana
nasal bilateral, situadas encima de las normales’. En dos
de los casos la ventana accesoria se comunicaba con la
fosa natural del mismo lado tras un corto trayecto®’, el
resto acababa en un fondo de saco>#°1°, al igual que
en nuestro caso.

Respecto a la localizaciéon de la ventana accesoria,
algunas se situaban superiormente®’.1°, en otros casos
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se situaban laterales®® a la fosa normal y sélo en un
caso tenia localizacion medial®.

No se conoce la causa exacta de la aparicion de
una FNS.

En cuanto al mecanismo patogénico por el que se
produce, Erich, en 1962 postuld la aparicion de una
fosita nasal accesoria, lateral a la ldmina nasal (con lo
que no interfiere con la fusion y posterior formacion de
un solo septum), que mas tarde formaria un saco nasal
que se fusionaria o no con uno de los sacos normales.
Segun esto, la fosa accesoria deberia estar situada por
encima de la fosa normal mas que medial a ésta. En
1987 Nakamura y Onizuka' rebatieron esta hip&tesis
debido a que su paciente presentaba una ventana
nasal supernumeraria medial (mas préxima al septum
que la fosa natural) y al mismo nivel que las otras. Su
hipotesis concluia que la ventana nasal supernumeraria
resultaba de una anomalia localizada del proceso
lateral nasal, de modo que durante la proliferacién de
las células mesenquimales apareceria accidentalmente
una fisura, dando lugar a dos fosas con ala en un lado
de la nariz. Esta hipotesis permite la posibilidad de
varias localizaciones de la ventana nasal extra: lateral,
superior o medial, dependiendo de la posicién del
cambio en el proceso lateral (Figura 5). También, el
hecho de que la narina supernumeraria se desarrolle
a partir de un par de placodas nasales explicaria que
se forme un solo septum nasal central y que el saco
olfatorio pueda comunicar con la cavidad nasal del
mismo lado. En nuestro paciente se observaba un
fondo de saco, lo que podria deberse a la interrupcion
del desarrollo de la fosa supernumeraria. La duplicacion
nasal se originaria con la aparicion de 4 fositas olfatorias
en lugar de dos, colocadas horizontal o verticalmente,
en la que cada una seguiria el desarrollo normal dando
lugar a dos narices externamente perfectas.

En todos los casos revisados el tratamiento fue
quirdrgico.

De todas formas, muy pocos autores han publicado
los detalles de su manejo quirdrgico del paciente
con una fosa nasal supernumeraria. Erich, Muecke y
Souttar'® en sendos casos con doble nariz refieren que
la repararon por via transnasal, escindiendo la mitad
medial de la nariz junto con su capa mucosa. Asi se
divide el septo y se lleva a la linea media para fijarlo
como un Unico bloque. Como resultado quedd una
amplia nariz chata con una depresién en la zona media
que mas tarde requirié reconstruccion. Erich™ intenté
corregir esta deformidad por fractura y transferencia
de los huesos nasales hacia zona medial para crear
un puente estrecho. Muecke y Souttar'>'* por otra

parte, aplazaron la cirugia hasta que el nifio alcanzé
la pubertad.

Onizuka 'y Tai' repararon la fosa nasal
supernumeraria utilizando técnica de fistulectomia. De
una manera similar Kurul™ escindié la FNS cerrando
posteriormente el defecto primario.

Nuestro caso constituye el primero registrado en
el ECEMC, tras haber controlado 2.561.162 recién
nacidos entre los afios 1980 y 2009, ademas de otros
143.979 recién nacidos vivos en el periodo 1976-
1979. Ello implica que la frecuencia de este defecto se
sitla en 4 por 10.000.000 nacimientos (intervalo de
confianza al 95%: 0,000-0,022 por 10.000). Ello pone
de manifiesto la rareza de este tipo de alteracion del
desarrollo prenatal, de la que, como se ha comentado,
existen muy pocos casos descritos en todo el mundo.
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