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PROSBOCIDE O PROBOSCIS NASAL LATERAL.
PRESENTACION DE UN CASO

Dra. Zoila Lépez Diaz,” Dra. Ibis Menéndez Alejo™" y Dra. Rosa Ma. Alonso Uria™™
- RESUMEN

Se reporta el caso de un nifo de 7 meses de edad, mestizo, hijo de madre primogesta, con
una malformacién facial rara, del tipo proboscis nasal lateral. Se describen las anomalias
asociadas y se hace énfasis en la conservacién del tubo de piel y grasa, pues con ¢l mismo se
proporciona el tejido idéneo para la reconstruccién de la nariz.

INTRODUCCION

La proboscis lateral es una malfor-
macion facial extremadamente rara, de
origen ¢tnico y/o geogrifico descono-
cido.! Consiste ¢n la ausencia parcial o
total de la pared nasal de un lado y la
presencia en esta zona de una forma-
cién de tejido blando tubular.™

El propésito de este trabajo es
realizar la primera descripein de dicha
entidad en un nifo cubano.

Presentacion del caso

Pacicntc mestizo de 7 meses de
edad, hijo de padres no consanguineos;
madre y padre de 19 y 18 afos, respee-

tivamente, al nacer el mifo; durante ¢l
embarazo la madre present6 dolor en
bajo vientre (a los 4 meses), sin sangra-
miento, y se¢ le indicd tratamiento con
fenobarbital y 6vulos de pimafucin y
clotimazol.

Se le realizé alfafctoproteina a las
16 secmanas, con resultados alterados ¢n
3 ocasiones (elevado); los estudios ultra-
sonograficos fueron normales.

Nacido de parto fisiolégico a tér-
mino institucional, a las 40,2 semanas;
peso 3 200 g; circunferencia cefélica
35cm y talla 52 em. El conteo de Ap-
gar fue 9-9.

Al nacer se le detecta malforma-
¢ién facial y a solicitud de la nconaté-
loga, se valora y remite a nuestro cen-
tro para su mejor estudio y tratamiento.
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TABLA 1. Examen fisico a los 7 meses de edad

Créneo: Macrocrénec, fontanela anterior amplia, fremte ancha.

Ojos:

telorismo.

Cara:
Lado izquierdo:

Color gris azulado intenso, epicentus bilateral, presencia de seudchipec-

Mejilla redondeada, ausencia de la rafiz y fosa nasal, coloboma

en pérpade inferior OI. Ausencia de punto lagrimal OI. Al nivel
de la porcién medial del techo orbitario presenta un tubo de piel
¥y grasa unido por un pedicule corto ¥y estrecho a la porcién in-
terna ¢ inferior de la ceja, ¥ e¢s més ancho en su extremo distal,

donde
Lado derecho:
Abdomen: Linea alba infraumbilical.

Pie: Varo bilateral ligeroc.

termina en una foseta.

Mejilla redoendeada, resto normal.

TABLA 2. Investigaciones realizadas

Cromstina sexual: 0 IX.
Cariotipo: &6 xy.
EEG> MNormal,

Psicometria (prueba de Bayley):

Radiografia
de criéneo:

TAC de créneo:

Ultrasonido:

Abdominal: Sin alteraciones.

Craneal:

Ausencia de huesos propios nasales del lade

No signos de dilatacidn ventricular.

MDI 92 FDI 94.

facial izquierdo,

Signos de atrofia cerebelosa, sin otras alteraciones,

Ventriculos laterales, linea media.

Refieren no haber malformaciones y/o
retraso mental en la familia.

Los datos recogidos al examen fisico
y los resultados de las investigaciones
realizadas, aparccen en las tablas 1y 2.

DISCUSION

Se establecié el diagnéstico de
proboscis nasal lateral, por la aparien-
cia caracteristica del paciente (figuras
1y2).
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Esta malformacién congénita ocu-
rre en aproximadamente 1 por 100 000
nacidos vivos. Como s¢ aprecia, ¢s
extremadamente rara y su causa €tnica
y geogréfica se desconoce.'?

Consiste en la presencia de tejido
blando en forma tubular o de trompa,
el cual estd suspendido desde la por-
cibn medial del techo de la 6rbita en su
extremo proximal, con defecto de la
pared nasal ipsolateral, que varia desde
la ausencia total, como en el caso que
se reporta, hasta un pequeiio defecto de
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FIGURA 1. Aspecto facial del paciente.

tejido. El extremo distal es libre y
tiene forma de basto; contiene un canal
que lo atraviesa por completo, para
terminar ¢n una foseta.'” Histol6gica-
mente es similar a la pared nasal late-
ral, excepto en que no contiene hueso.
Proximalmente el canal se cubre por
epitelio columnar y la porcién distal por
epitelio escamoso estratificado. El tejido
del estroma contiene fibras musculares
y elementos cartilaginosos.” Se hace
€énfasis en este aspecto, porque el trata-
miento consiste, por supuesto, en la
reconstruccion plastica de la nariz y
para cllo se uliliza precisamente la
proboscis, como pediculo de forro, por
lo que e¢s importante que la misma sea
conservada, si existe un defecto nasal,
pues contiene el tejido idéneo para la
reconstruccién,

Esta malformaci6n suele acompa-
narsc de otras anomalias tales como:

1. Oftélmicas en el 44 % de los pa-
cientes; anoftalmia unilateral, colo-
boma del iris y/o pirpados supe-
rior o inferior, hendidura coroidal
y pérpado inferior hendido.

FIGURA 2. Vista lateral izquierda.

2. Faciales (no nasales), en el38 % de
los pacientes.

3. Craneoencefélicas, en el 15 % de
los pacientes.

En el caso que aqui se presenta, se
encontrd coloboma del pérpado inferior
y ausencia del punto lagrimal en el ojo
ipsolateral de la malformaci6n. La
tomografia axal computadorizada
(TAC) de créneo mostré signos de
atrofia cerebelosa, y no se constataron
clinicamente sintomas al respecto; mues-
tra un desarrollo psicomotor normal
(tablas 1y 2).

Todos los pacientes reportados han
sido esporddicos. Se desconoce la pre-
vencién primaria y secundaria, asi como
los riesgos de recurrencia.! Con res-
pecto al tratamiento, debe afadirse que
algunos autores aconsejan que debe
realizarse en la adolescencia para obte-
ner mejores resultados,” mientras otros
proponen el tratamiento antes de esa
edad, por los trastornos psicolégicos
que acarrea el defecto para el nifio y la
familia.
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Como se cxpone ¢n este trabajo, la Debe agregarse como resultado de

atenci6n a estos pacientes requicre de  nuestra blsqueda de informacibn en
un equipo multidisciplinario, para la  esta entidad, que se trata del primer
6ptima valoracién y tratamiento de la  mestizo que se¢ informa, asi como de la
malformacién y detecciébn de las ano-  primera comunicacién de este tipo de
malias asociadas. malformacién, en nuestro pais.

SUMMARY

This paper reports the case of a 7-year-old, mixed race, boy, bom to a primigravid mother, with a rare
facial malformation of the lateral nasal proboscis type. The associated anomalies are described and the
conservation of the skin and fat tube is emphasized, since it may provide the most suitable tissue for nasal
reconstruclion.

RESUME

On présente le cas d'un petit enfant Ggé de 7 mois, métis, fils d'une mire primigesic, avec unc
malformation faciale bizarre, du type proboscis nasale latérale. Les anomalics associées sont déerites et
I'on remarque le besoin de garder le tube de peau et graisse, puisque celui-ci fournit le tissu propre pour
la reconstruction du nez
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