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Abstract

Las malformaciones de la via aérea superior son
entidades poco frecuentes, pero siempre pensar

en ellas ante la dificultad respiratoria en el recién
nacido. Aquellas que sean leves, daran clinica crénica
respiratoria durante el desarrollo del nifio. Las méas
frecuentes son: laringomalacia, estenosis subgléticas
congénitas, paralisis de cuerdas vocales, atresia de
coanas y fisuras laringeas. El diagnéstico principal se
basa en la rinofibrolaringoscopia.

Congenital malformations of the upper airway are
rare entibies, but you have thinh about them before
respiratory distress in the newborn. Those minor
malformations will give mild chronic respiratory
symptoms during the child’s development . the most
common are: laringomalacia, congenital subglottic
stenosis, vocal cord palsy, choanal atresia and
laryngeal clefts. Principal diagnosis is based on
rhinofiberlaryngoscope.
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Introduccién

as malformaciones congénitas de
L la via aérea superior abarcan un

amplio espectro de patologias,
habitualmente poco frecuentes en la
practica clinica. Tienen dos formas ti-
picas de presentacion: malformaciones
graves, producirdn clinica severa y que
puede poner en peligro la vida del neo-
nato desde las primeras horas de vida, o
malformaciones leves, que pueden pasar
desapercibidas en la exploracioén inicial
y dar una clinica muy larvada o crénica
durante los primeros afios de vida.

Laringomalacia

La laringomalacia es la causa mas fre-
cuente de estridor laringeo. Habitualmente,
es un estridor inspiratorio de aparicion en

la primera semana de vida, no cianosante.
En el 95% de los casos, hay que realizar
actitud expectante, aunque puede tener
una duracién de hasta 24 meses.

La laringomalacia es la anomalia la-
ringea congénita mas frecuente siendo
el 60-75%. Es la causa mas habitual de
estridor en la infancia, oscilando entre el
45-75% de los casos de estridor. Se defi-
ne por el colapso intraluminal de los teji-
dos supragldticos durante la inspiracion.

Etiologia y etiopatogenia
Causa desconocida. Se postulan tres
factores que pueden influir en su gé-
nesis():
* Anatémicos: se han descrito prin-
cipalmente tres tipos de anomalias
anatomicas en la supraglotis: epi-

glotis enrollada en omega, liga-
mentos aritenoepigléticos cortos y
aritenoides abultados redundantes.
Estos tipos de lesiones se pueden
encontrar en forma combinada o
aislada, provocando el colapso su-
praglotico, aunque también pueden
estar presentes en recién nacidos sin
provocar patologia alguna.

Histoldgicos: se ha sugerido que la
inmadurez de los cartilagos laringeos
darian lugar a una debilidad intrin-
seca y tendencia al colapso durante
la inspiracion. Existen estudios que
no encuentran diferencias histologi-
cas entre los cartilagos de nifios con
laringomalacia y nifios normales.
Ademias, se debe tener en cuenta que
en neonatos prematuros no existe
mayor frecuencia de esta patologia.
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* Neuromusculares: la inmadurez
en el control neuromuscular se ha
descrito como otra posible causa.
Algunos estudios han mostrado
una relacion entre la laringomala-
cia y enfermedades neurologicas,
sugiriendo que ésta podria ser una
manifestacién de una hipotonia ge-
neralizada del soporte muscular de
los cartilagos laringeos. Dentro de
este grupo etiolégico, se ha impli-
cado el reflujo gastroesofigico, que
se presenta entre un 30 a 80% de
los casos de laringomalacia. Se cree
debido a la inmadurez neuromus-
cular, que determina una relajacién
del esfinter esofdgico inferior. Al
parecer, simplemente empeora la
obstruccion que se observa en la
laringomalacia, pero no la provoca.

Clasificacion®
Las alteraciones anatémicas y meca-

nicas en la laringomalacia son evidentes

y con arreglo a ellas se establecen los

siguientes tipos, que pueden verse ais-

lados o de forma combinada:

* Tipo I:aspiracion de la mucosa ari-
tenoidea edematosa, que recubre los
cartilagos cuneiformes introducién-
dose hacia el interior de la laringe.

* Tipo 2: epiglotis enrollada y alarga-
da que se curva y dobla en la ins-
piracién. Se asocia al tipo 1. La epi-
glotis en omega per se no es causa
de estridor.

* Tipo 3: colapso en bascula de los
aritenoides (anterior y medial) du-
rante la inspiracién.

* Tipo 4: aspiraciéon y desplazamien-
to posterior de la epiglotis contra la
regién aritenoidea.

* Tipo 5: repliegues ariepigléticos cor-
tos, creando un vestibulo laringeo
pequeiio y colapsable en inspiracién.

* Tipo 6: colapso de la pared posterior
de la subglotis durante la inspira-
cién.

Clinicat-®

Estridor inspiratorio progresivo,
generalmente intermitente, aunque
también puede ser constante. Su in-
tensidad aumenta con el decubito su-
pino, mejorando al decubito prono, y
empeora con los esfuerzos del nifio, ya
sea con el llanto, al agitarse o al mamar.
En casos graves, pueden presentar: aspi-
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raciéon por falsas vias, cianosis, apneas
obstructivas, accesos de tos, bronqui-
tis de repeticién y pectus excavatum.
Durante el suefio puede desencadenar
crisis de apnea que, incluso, algunos
autores han relacionado con la muerte
subita del lactante. Los casos mas graves
no son los que mas ruido inspiratorio
hacen, sino los que producen mayor
obstruccioén laringea.

Se puede presentar al nacimiento o,
de forma mas frecuente, a partir de la
1* 0 2* semana de vida. Su sintomato-
logia es maxima a los 6 meses de vida,
y suele disminuir a los 8-10 meses. Ha-
bitualmente, se resuelve por completo
antes de los 18-24 meses, aunque puede
alargarse hasta llegar a los 2 a 7 afios
de vida.

Diagnéstico®9

El diagnéstico de sospecha debe ser
con la historia clinica de estridor ins-
piratorio, habitualmente no cianosante,
que ha aparecido en la primera semana
de vida y que empeora con la alimenta-
cién, dectibito supino y llanto.

Actualmente, el diagnéstico instru-
mental se realiza con rinofibrolaringos-
copia flexible con el lactante despierto
en casi todos los casos por su benig-
nidad, tolerandose realmente bien. Se
deberia completar el estudio de toda la
via aérea, pero se suele reservar para los
casos que no evolucionan bien o los de
mayor severidad, con una endoscopia
rigida con ventilacién espontdnea para
descartar patologia asociada traqueal
(traqueomalacias, compresiones tra-
queales, estenosis subgldticas o este-
nosis traqueales).

Otras técnicas diagnoésticas asocia-
das pueden ser la pHmetria, por estar
asociado en un alto porcentaje el reflu-
jo concomitante, monitorizacién de la
saturacién de oxigeno en casos graves
y, ocasionalmente, estudio radiolégico.

Tratamiento(10-12

El 95% de los casos so6lo requieren
una actitud expectante. El 5-25% pre-
sentan enfermedad severa que puede
requerir un tratamiento activo, que
consiste en la resecciéon endoscopica
de las estructuras laringeas redundan-
tes (supraglotoplastia): seccién de uno
o de los dos repliegues ariepigloticos,
seccién parcial de los bordes laterales de

la epiglotis y vaporizacion de mucosa de
cartilagos corniculados y borde libre de
la epiglotis. Es importante no tocar ni
lesionar los aritenoides. Se han descrito
multiples técnicas endoscopicas, ya sea
mediante la utilizacién del laser CO, o
con microinstrumental, con resultados
satisfactorios en mas del 90% de los ca-
sos. La traqueotomia, que antes era el
tratamiento inicial, se reserva para ca-
sos extremadamente graves y que, tras
varias cirugias, presentan clinica severa,
siendo habitualmente los pacientes que
presentan comorbilidades asociadas los
que presentan mayor riesgo de reinter-
vencién y/o traqueotomia.

Paralisis de cuerdas vocales

Las paralisis congénitas de cuerdas vo-
cales bilaterales suponen una disnea seve-
ra, habitualmente secundarias a patologia
central. Las unilaterales, habitualmente,
generan una clinica banal.

Suponen hasta el 10% de las anoma-
lias congénitas laringeas.

Etiologia y etiopatogenia(®.13)

Las paralisis congénitas habitual-
mente son bilaterales. stas se asocian
a lesiones del sistema nervioso central
(malformacién de Arnold-Chiari —la
mas frecuente—, hidrocefalia, mielome-
ningocele, agenesia cerebral o enferme-
dades neuromusculares). Estas paralisis
bilaterales pueden ser provocadas por
las mismas enfermedades e instaurarse
mas tardiamente. Las paralisis congé-
nitas unilaterales obedecen a: traumas
obstétricos, vueltas de cordon o mal-
formaciones cardiovasculares; aunque
son mas frecuentes las unilaterales ad-
quiridas secundarias a cirugia cardiaca
(lado izquierdo).

La etiopatogenia de la paralisis bi-
lateral es discutida, pero parece existir
afectacion de ambos nervios vagos por
compresion o estiramiento del tronco
del encéfalo en el foramen magnum.

Clinica®

La paralisis bilateral ocasiona disnea
y estridor inspiratorio severo, con cia-
nosis, apneas, episodios de aspiracién
debidos a una falta de relajacién del
musculo cricofaringeo, con escasa dis-
fonia y llanto normal. Es una urgencia
vital.



La paralisis unilateral puede pasar
desapercibida por la compensacion que
hace la otra cuerda vocal. Habitualmente,
produce: estridor leve, disfonia y llanto
débil; menos frecuentemente, si no se
compensa, puede dar: tos, alteraciones
en la deglucién por incoordinacion fa-
ringolaringea, que provoca la apertura
de la laringe durante la deglucién, epi-
sodios de aspiracién y neumonias.

Diagnéstico

Se realiza mediante fibrolaringosco-
pia sin anestesia para ver el movimiento
de las cuerdas.

Si se objetiva una sola apertura acti-
va de la laringe en inspiracion, se debe
poner en duda el diagnéstico y pensar
en una discinesia laringea. La discinesia
se presenta debido a una inmadurez del
control neuromuscular y, habitualmente,
se asocia a reflujo gastroesofagico.

Una vez confirmado el diagnostico
de paralisis laringea, se debe establecer
su etiologia, pues de ella dependera su
tratamiento.

Tratamiento

La pardlisis unilateral se debe tratar
de forma expectante, las no yatrogenas
presentan una recuperacion espontanea
del 60-70% durante el primer afo.

En el neonato, el principal problema
lo constituye el trastorno de la deglu-
ci6n asociado. Por esta razén, es nece-
sario espesar los alimentos e instaurar
tratamiento antirreflujo. Si la clinica de
aspiraciones persiste, puede ser necesa-
ria la utilizacién de sonda nasogastrica
e incluso de gastrostomia. Si en edad
escolar presenta aspiraciones o disfonia
severa, puede realizarse una tiroplastia.

En la paralisis bilateral, si existe dis-
nea obstructiva grave, se debe proceder
ala intubacién oro o nasotraqueal. Fsta
se puede mantener hasta tres sema-
nas. Durante este periodo, se intenta-
ra establecer la etiologia del caso y se
realizardn intentos de extubacién, que
ayudaran a objetivar la evolucién de la
paralisis. Si en tres semanas no se ha
podido efectuar la extubacion, se proce-
derd a realizar una traqueotomia.

El 40% presentan recuperacién
espontanea. Si durante el primer y se-
gundo afo de vida el nifio no muestra
signos de recuperacion espontanea, se
debe proponer un tratamiento quirdrgi-
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co definitivo. Se han descrito diferentes
técnicas endoscopicas, como la realiza-
cion de una cordotomia posterior en
ambas cuerdas o la aritenoidectomia.
También existen técnicas abiertas, como
la aritenopexia o interposiciéon de injer-
tos junto a dilatacién temporal.

Estenosis subgléticas congénitas

Suponen una patologia que cursa con
disnea de diferente magnitud. El tratamien-
to quirdrgico es muy satisfactorio.

Resulta de una hipoplasia del anillo
cricoideo, habitualmente disminuyendo
el didmetro a dicho nivel a menos de 3
6 4 mm dependiendo de los autores.

Clasificacién segun Cotton:

* Grado 1: didmetro subglotico menor
del 50% del calibre normal.
* Grado 2: didmetro subglético entre

el 50-70%.

* Grado 3: didmetro subglético entre

70-99%.

* Grado 4: estenosis subglética total.

Etiologia y etiopatogenia

Se cree que puede formar parte de
un cuadro de membrana glética con ex-
tension a la subglotis o de atresia larin-
gea. Se presenta mas frecuentemente de
forma aislada a nivel cricoideo, dando
lugar a un cricoides de pequefio tamafio
o eliptico.

La estenosis podra ser de tipo muco-
sa, habitualmente adquirida, o de tipo
cartilaginosa, mas frecuente congénita.
Puede presentarse aislada o en el con-
texto de un sindrome polimalformativo.

Clinica

Depende de la edad y del grado de
estenosis. La presentaciéon mds frecuen-
te es a través de episodios de laringitis
subglotica o de“crup” recurrentes, que
se da en las formas leves de esta entidad.
A partir del tercer episodio de laringi-
tis subglotica en el mismo invierno, se
debe tener la sospecha clinica de esta
entidad y llevar a cabo una fibrolarin-
goscopia.

Los casos severos al nacimiento
presentan disnea y cianosis progresivas
posparto que, en la mayoria de los casos,
conducen a la muerte del feto, si no se
realiza una traqueotomia.

La estenosis grave, pero compatible
con la vida, da lugar a: estridor inspi-

ratorio y espiratorio, disnea, tiraje, voz
ronca, dificultad de alimentacion y talla
pequena en las formas evolucionadas.

Diagnéstico

El diagnostico prenatal en las formas
graves se realiza mediante ecografia pre-
natal. Se encuentra una dilatacion de la
traquea y de los pulmones que nos debe
hacer sospechar una estenosis severa y
la valoraciéon de una traqueotomia in-
mediata en el momento del parto. En el
resto de las formas, el estudio diagnosti-
co fundamental es la fibrolaringoscopia
con broncoscopia asociada, si es posible.

También, se ha utilizado la radio-
grafia, observandose un estrechamiento
subglético, y para planificar la cirugia
laTAC.

Tratamiento

El tratamiento de esta entidad de-
pendera principalmente del grado de
estenosis, aunque esta patologia es sus-
ceptible de mejorar con el crecimiento
laringeo.

Las estenosis de grado I o leves se
basan en el tratamiento y profilaxis
de las infecciones respiratorias y en el
tratamiento de los factores que puedan
agravar la estenosis, como el reflujo
gastroesofagico. En este grupo, se debe
tener en cuenta que, a partir de los 18-
24 meses de vida, los nifios presentan
una mejoria evidente de su estenosis por
el propio desarrollo de la laringe.

Las estenosis grado II-III o graves
suelen requerir tratamiento quirdrgi-
co, y la técnica dependera del tipo de
estenosis. Si se presenta un diafragma
delgado y fibroso, se puede intentar
una dilatacién endoscopica o una va-
porizacion con laser, aunque debemos
tener en cuenta que la tendencia de las
maniobras endoscopicas es a agravar
la estenosis. El ensanchamiento de la
subglotis mediante laringotraqueo-
plastia, con o sin ayuda de injertos, o
técnicas de extirpacion cricotraqueales
con anastomosis término-terminal han
demostrado unos resultados satisfacto-
rios cercanos al 90%.

La estenosis subglotica congénita
severa se debe tratar con una traqueo-
tomia en el momento del parto, si es
posible y, posteriormente, se deberan
realizar técnicas de reparacién y ensan-
chamiento de la laringe.
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Atresias y membranas laringeas

Etiologia y etiopatogenia
Se originan por una recanalizacién

incompleta de la laringe durante la em-
briogénesis (persistencia de la lamina
epitelial embriologica, que cierra la
faringo-laringe primitiva en la 3*-4°
semana).

Se pueden dividir las atresias larin-
geas en tres grupos():

* Atresia tipo I o completa: ausencia
completa de luz laringea.

* Atresia tipo II: falta de reabsorcion
de la lamina epitelial en la porcién
supraglotica.

*  Atresia tipo III: comunmente se de-
nominan membranas laringeas.
Este grupo se subdivide, segtin la

clasificacion de Cohen, en:

* Tipo I: membrana glotica anterior
que ocupa menos del 35% de la luz
glética. Es translicida, sélo presenta
porciéon membranosa y no exhibe
extension subglotica.

* Tipo II: membrana anterior, que
ocupa el 50% de la luz glética. Es
mas gruesa, ya que puede ser mem-
branosa o conectivo-membranosa.
Presenta extension subglotica.

e Tipo III: membrana que afecta al
75% de la Iuz con extension subglo-
tica anterior.

e Tipo IV: fusién de ambas cuerdas
en toda su extension ligamentosa,
reduciendo la luz glética entre el 75
y 90%. El paso aéreo esta restringido
al espacio interaritenoideo.

Las membranas gloticas se presentan
de forma aislada en la mayoria de los
casos, aunque también se han descrito
asociadas a otros sindromes malforma-
tivos.

Clinica

Variable, dependiendo del tipo y
extension de la afectacién laringea que
se presente.

Las atresias tipo I y II presentan un
cuadro incompatible con la vida. Sélo
pueden sobrevivir aquellos fetos que
presenten una fistula traqueoesofagica
concomitante, a través de la cual se pue-
da ventilar parcialmente, hasta la realiza-
cion de una traqueotomia de urgencia.

Las atresias tipo III o membranas la-
ringeas daran lugar a clinica de disnea
y disfonia en funcién de la extension
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de la lesién. Las tipo I no dan disnea y
unicamente dan algo de disfonia. Ha-
bitualmente pasan desapercibidas y se
descubren al hacer una fibroscopia por
otras causas. El subtipo II dara un llan-
to disfénico y voz ronca junto a signos
de obstruccién respiratoria moderada,
que aparece en los catarros banales. El
tipo III produce una afonia practica-
mente completa y disnea de pequefos
esfuerzos. Por tltimo, el tipo IV da lugar
a afonia, estridor y cianosis que, habi-
tualmente, obliga a traqueotomia a los
pocos dias de vida.

Diagndstico®

El diagnostico de las atresias tipos
Iy II se realiza de forma mads habitual
en la autopsia, aunque la evolucion de
las técnicas ecograficas en el diagnostico
prenatal permite actualmente el diag-
ndstico, en algunas ocasiones, de estas
malformaciones de la via aérea.

Las membranas tipos I y II se diag-
nostican mediante fibrolaringoscopia.
En estos casos, la movilidad laringea
suele ser normal. Si la membrana no
es translucida, es dificil asegurar la au-
sencia de extensién subgldtica. En esta
situacion, esta indicada la laringoscopia
directa bajo anestesia general, que per-
mitira, ademas, llevar a cabo un trata-
miento endoscopico.

Los tipos IIT y IV se suelen diagnos-
ticar en situacién de urgencia, ya sea
mediante fibrolaringoscopia, si el estado
del nifio lo permite, o por laringoscopia
directa justo después del parto.

Tratamiento

Las atresias laringeas mayores, tipos
Iy II, y las membranas tipos III y IV,
suelen detectarse a través de un cua-
dro de sufrimiento respiratorio al na-
cimiento o durante los primeros dias
de vida. Se deben evitar, en lo posible,
traumatismos laringeos con intentos de
intubacién infructuosos. Si se encuentra
la luz obliterada y la colocaciéon de una
sonda de intubacion en la parte superior
del esofago produce una rapida mejoria
del nifo, se debe sospechar una atresia
completa con fistula traqueoesofigica o
una desembocadura directa de la tra-
quea o de los bronquios en el eséfago.
En esta situacion, la traqueotomia no
es posible, ya que, en general, no exis-
tira trdquea cervical y la viabilidad del

nifio tampoco serd posible. En los demas
casos, se debe realizar una traqueoto-
mia de urgencia, previa intubacioén si
ésta ha sido posible. Posteriormente, se
procederd a la reparacion laringea, fun-
damentalmente mediante la realizacién
de laringoplastias de ensanchamiento
laringeo por via externa.

En las membranas tipos Iy II, se rea-
lizard un tratamiento endoscépico con
reseccion de la membrana mediante 13-
ser o bisturi frio si la membrana es fina,
con colocacién o no de un stent para
evitar sinequias, aunque es frecuente la
presentacion de recidivas que requie-
ran nueva cirugia. Si la membrana es
gruesa, puede requerir la realizaciéon
de una laringoplastia por laringofisura
e interposicion anterior de un injerto
cartilaginoso o de una ldmina de silastic.

Los resultados, en general, son sa-
tisfactorios en la permeabilidad larin-
gea, aunque no tanto en la calidad de
la voz por la formacién de sinequias
anteriores.

Hendiduras laringotraqueales
posteriores o diastemas
laringotraqueales

Consiste en la aparicién de una hen-
didura posterior de la laringe de am-
plitud variable. Es poco frecuente, <1%
de las malformaciones de esta region y
1 entre 10.000-20.000 nacidos vivos.

Etiologia y etiopatogenia
Se deben a un defecto en el cierre

posterior de la laringe, por un déficit

en la fusion de la membrana entre el
esofago y el eje laringotraqueal. Se pre-
senta de forma aislada (mas frecuente),
aunque puede asociarse a otros sindro-
mes polimalformativos, sobre todo que

afecten a la linea media, o también a

estenosis subglotica, atresia esofagica o

fistula traqueoesofagica.

Se han propuesto diversas clasifica-
ciones, la mas utilizada es la de Benja-
min-Inglis, que divide las hendiduras
en 4 grupos, del I al IV(©®):

* Tipo I: hendidura interaritenoidea
posterior profunda, que no supera
el plano de las cuerdas vocales.

* Tipo II: hendidura que desciende
hasta el extremo inferior del cri-
coides.

* Tipo III: hendidura hasta la parte
superior de la trdquea.



* Tipo IV: hendidura hasta la carina
bronquial.

Clinica

Depende de la amplitud de la hendi-
dura. Las tipo I y II producen tos, bron-
coaspiracion y neumonias de repeticion.
Menos frecuentemente, también pue-
den dar lugar a una disnea obstructiva
y estridor de tipo bifdsico: inspiratorio
por el colapso de la mucosa redundante
a través de la hendidura y espiratorio
por la movilizacién de las secreciones
aspiradas. Las tipos III-IV cursan con
disnea y dificultades de ingesta desde
el nacimiento.

Diagnéstico

La primera exploracién a realizar
es la fibrolaringoscopia, que revela un
aspecto muy redundante de la mucosa
interaritenoidea y una hendidura con
los movimientos de abduccién. Ocasio-
nalmente, puede pasar inadvertido a la
exploracion fibrolaringoscopica; por lo
que, si existe clinica sugestiva, se debe
realizar una laringoscopia directa con
palpacién de la comisura laringea poste-
rior. En caso de confirmarse, una explo-
racion completa del arbol respiratorio
es obligatoria.

El indice de inclusion lipidico de
los macréfagos), adquirido por la-
vado brocoalveolar, es un marcador
de aspiracion en pacientes con clinica
respiratoria crénica (tos crénica, larin-
gotraqueitis de repeticién, neumonias
por aspiracién). La RMN es la prueba
de imagen que pondria de manifiesto
la presencia del mismo.

Una vez obtenido el diagnéstico,
se deberd filiar el limite inferior de la
malformacion.

Tratamiento

Las hendiduras de alto grado (Il y
IV) se deben tratar de forma precoz, ya
que presentan mal pronodstico vital para
el nifio por las alteraciones broncopul-
monares. En el resto de casos, el trata-
miento dependerd de la sintomatologia
provocada por la malformacion.

En los diastemas tipos I y II poco
sintomaticos, se debe realizar tratamien-
to médico, basado en espesar los ali-
mentos y en medidas antirreflujo.

Si la sintomatologia es importante
o falla el tratamiento médico, se precisa
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tratamiento quirdrgico. Las hendiduras
tipos I-II se pueden cerrar mediante
laringoscopia directa bajo anestesia ge-
neral. Si la hendidura afecta al anillo cri-
coideo o traquea, se precisard un acceso
mediante laringofisura para realizar el
cierre, aunque las técnicas endoscopi-
cas estan en auge. Las hendiduras mas
avanzadas se deben cerrar mediante
toracotomia. Para el cierre quirdrgico
de la hendidura, serd necesario extirpar
el exceso de mucosa y se realizard una
sutura en dos planos con interposicién
de un injerto cartilaginoso o peridstico.

Hemangioma subglético

Es una neoformacion vascular be-
nigna de localizacion subglética. Mas
frecuente en nifas (relacion 2:1).

Etiologia y etiopatogenia(12:8.9)

Répida proliferaciéon celular a partir
de las células del endotelio vascular. Esta
lesion presenta una fase proliferativa ini-
cial, seguida de una fase involutiva en
la que la proliferacion endotelial dismi-
nuye y aparece tejido fibroso separando
los espacios vasculares.

Se presentan asociados a hemangio-
mas cutaneos en el 50% de los casos,
generalmente de localizacion cervico-
facial.

Clinica

Se presenta como disnea obstructiva
inspiratoria acompaiiada de un estridor
inspiratorio bifasico, con accesos de
tos tipo “crup”. Si la clinica se produce
asociada a un cuadro inflamatorio de
vias altas, puede sugerir una laringitis
subglética que responde al tratamiento
con corticoides, igual que el heman-
gioma.

Habitualmente, no esta presente en
el momento del nacimiento. Sus mani-
festaciones se inician a los 2-3 meses,
y mejoran a partir de los 12-18 meses
de forma paralela a la evolucion natural
de esta entidad.

Diagnéstico

Por fibrolaringoscopia, se observa
una masa de color rojo o violaceo, aun-
que también puede ser de color normal
si el angioma se localiza profundo a la
mucosa. Su localizacién mads frecuente

es a nivel subglotico posterior izquier-
do.

La confirmacion diagnostica se pue-
de realizar mediante una RMN o con la
realizacién de una laringoscopia directa
que revelard una tumoracion elastica y
depresible. Delante de estos hallazgos
no es necesario llevar a cabo una biopsia
de la masa.

Tratamiento

Se debe tener en cuenta que la evo-
lucion de estas lesiones es hacia la re-
gresion espontanea a partir del primer
ano de vida.

El descubrimiento del propranolol
como tratamiento para los angiomas
de cualquier localizacién del cuerpo
ha supuesto un avance muy significa-
tivo en el tratamiento del hemangioma
subglotico. Se debe mantener durante
unos nueve meses y controlar la posible
reaparicion tras su retirada y mantener
mas tiempo de tratamiento en caso de
recidiva hasta que, por la evolucién del
hemangioma, involucione. Control de
las glucemias y de posibles bradicardias
como factibles efectos secundarios.

Previamente, los corticoides a dosis
altas eran el tratamiento. Si, pese al tra-
tamiento inicial la lesién no mejora o se
presenta recidiva de la misma, se puede
llevar a cabo su exéresis mediante laser
CO;. Si la cirugia endoscopica falla, ha
demostrado utilidad la extirpacién de
la lesién por via externa a través de una
laringofisura seguida de intubacién du-
rante varios dias. En afectaciones graves
con afectaciéon mediastinica, el interfe-
rén alfa puede ayudar a la regresion o
estabilizacion de las lesiones.

Lesiones quisticas congénitas

Los quistes laringeos congénitos son
poco frecuentes, pero se deben tener en
cuenta, ya que es frecuente su diagnos-
tico en la autopsia, tras un cuadro de
asfixia neonatal.

Etiologia y etiopatogenia

Se deben a una disontogenia en el
desarrollo de los limites del 3°y 5° ar-
cos branquiales, representando el resto
de una hendidura branquial. Se forma
una lesion quistica revestida de mucosa
con contenido liquido. Preferentemente,
se localiza a nivel del ventriculo larin-
geo de Morgagni, aunque también es
habitual a nivel anterior en la vallécula
glosoepiglotica.

PEDIATRIA INTEGRAL

355



356

MALFORMACIONES CONGENITAS DE LA ViA AEREA SUPERIOR

Clinica

Generalmente, asintomaticos en el
nacimiento. Presentaran manifestaciones
si aumentan su tamano, especialmente
con infecciones del tracto aéreo, antes
de los 6 meses de vida.

También, pueden presentarse como
disnea desde el momento del nacimien-
to, acompaiiada de estridor inspiratorio,
que puede mejorar con la extension de
la cabeza.

Diagnéstico

Por fibrolaringoscopia se observa
una masa quistica, con una pared mu-
cosa de color amarillento, a nivel lateral,
si es un quiste de ventriculo, o a nivel
anterior, si es un quiste de vallécula.

Los quistes de vallécula se deben di-
ferenciar del tiroides lingual ectopico,
de aspecto mas hemorragico y sélido.
Para esta razén, se debe completar el
estudio endoscopico con una ecografia
cervical antes de llegar al diagndstico
definitivo.

Tratamiento

Los quistes laringeos congénitos se
deben tratar independientemente de la
clinica asociada. Los casos asintomaticos
presentan un potencial riesgo de creci-
miento importante que podria dar lugar
a una situacién clinica grave.

El tratamiento consiste en la exére-
sis lo mds completa posible del quiste
a través de la laringoscopia directa con
anestesia general. Si esta no es posible,
se puede llevar a cabo una marsupializa-
cién endoscépica de la lesién o exéresis
a través de una cervicotomia lateral.

Atresia de coanas

Es la causa no laringea mas frecuente
de estridor. EI 50% se asocian a sindromes,
especialmente el CHARGE. La atresia bi-
lateral es una urgencia por la respiracion
nasal obligada de los neonatos.

La atresia de coanas es una rara causa
de insuficiencia respiratoria nasal que
tiene una incidencia de 1 entre 5.000 a
8.000 recién nacidos. Es mas frecuente
la unilateral en el lado derecho y parece
existir predominancia en el sexo feme-
nino sobre el masculino. Clasicamen-
te, se describian como un 90% placas
atrésicas dseas y el 10%, exclusivamente
membranosas, pero la literatura reciente
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las define como mixtas en un 70% y
oOseas en un 30% de los casos.

La mitad de las presentaciones de las
atresias de coanas son aisladas, sin otras
patologias asociadas; y el otro 50% se
asocian a otras malformaciones, tanto de
causa no cromosomica como de causa
cromosomica. El sindrome CHARGE('®
(coloboma, alteracién cardiaca, atresia
de coana, alteraciones renales, retraso en
el crecimiento y alteraciones en oido)
es el mas frecuentemente encontrado,
pero se puede asociar a otros sindromes,
como los de: Pfeiffer, Crouzon, VATER,
sindrome del incisivo tnico o delecciéon
22q11.

Clinica

La presentacion clinica de la en-
fermedad depende de si es una forma
unilateral o si es una forma bilateral. La
forma unilateral puede pasar totalmente
desapercibida en la sala de parto y el
diagnostico puede ser realizado en los
aflos posteriores de vida por rinorrea
unilateral. Si la atresia de coanas es bi-
lateral(!), es una causa de disnea intensa
en el neonato, habitualmente cianosis;
ya que, el neonato es un respirador nasal
obligado hasta los 6 meses aproxima-
damente.

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en la sospe-
cha directa en la sala de parto, ya que
se pasan dos sondas nasofaringeas en
todos los recién nacidos. Ademas, en la
forma bilateral, la respiracion asfictica
del neonato con tiraje cervical y tora-
cico, junto a la imposibilidad de pasar
las sondas nasales, nos hacen tener un
diagnostico de sospecha.

El diagnéstico de certeza se lleva a
cabo con una endoscopia flexible, don-
de se objetiva la no apertura de la coana.
En la mayoria de los casos de atresia
bilateral, se procede a la intubacién del
neonato en las primeras 24 horas, ya
que estos nifios desarrollan una fatiga
respiratoria severa. El flujo nasal exha-
lado en espejo o la radiografia simple
nasal tras administracién de contraste
intranasal ha quedado totalmente en
desuso.

Una vez diagnosticado con la fi-
broscopia nasal, la prueba de imagen
de eleccion es la TAC, para ver posibles
referencias anatémicas cara a la cirugia.

En los casos de atresia unilaterales sin al-
teracion de la otra coana, se suele diferir
la prueba de imagen hasta la planifica-
cién quirtrgica; ya que, no se realizara
de forma inmediata, al contrario que la
bilateral. La imagen tipica de la atresia
de coanas en cortes axiales es la de un
reloj de arena en la zona estenotica, ya
que el proceso medial de la apofisis pte-
rigoides se medializa y la parte posterior
del vémer se engrosa y lateraliza. Ade-
mas, también sirve para ver la distancia
de la base del craneo, que en esta zona
se hace mas baja de lo normal.

Manejo inicial: los neonatos son
respiradores nasales obligados hasta las
6-8 semanas, por lo que el neonato con
atresia bilateral de coanas se presenta
con disnea y cianosis que se alivia con
el llanto. El descenso de la laringe y el
crecimiento del cuello durante los pri-
meros meses también facilitan el apren-
dizaje. La respiracién se puede mantener
con el chupete de McGovern o incluso
la intubacién orotraqueal puede ser ne-
cesaria. En cambio, la atresia unilateral
puede pasar desapercibida y presentarse
como rinorrea cronica unilateral.

Desde este momento, iniciar un estu-
dio de pluripatologias asociadas, ya que
la mitad de estos ninos las padecen. Ha-
bitualmente, el principal estudio que se
hace es el de busqueda de un CHARGE.

Ante una atresia de coanas unilateral,
habitualmente no se requiere intubacién
neonatal, pero si busqueda de posibles
6rganos afectados.

Diagnéstico diferencial

Estenosis de la apertura piriforme,
sindrome del incisivo unico (combi-
na las dos etiologias), estenosis de la
cavidad nasal, quistes de los conductos
nasolacrimales, desviacion septal, hema-
toma septal, encefalocele, hamartoma,
cordoma y glioma.

Tratamiento(16.17)

En las atresias de coanas bilaterales,
tras detectar posibles malformaciones
asociadas, la cirugia se realizard lo antes
posible. Actualmente, se realiza por ciru-
gia endoscopica nasal que ofrece gran-
des ventajas sobre la via transpalatina.
Las complicaciones de la endoscopia son
la posible entrada en fosa craneal ante-
rior con fistula LCR, posibles reestenosis
(hasta un 30%, aunque en los tltimos



afios se estan obteniendo resultados del
10%). La via transpalatina ofrece resulta-
dos igual de buenos en cuanto a reeste-
nosis o incluso menores, pero existe un
mayor sangrado, mordida cruzada en el
crecimiento, altera el crecimiento facial
y produce insuficiencia velopalatina.

Para la practica pedidtrica de
Atencion Primaria

Las anomalias de la via aérea son
poco frecuentes. Las anomalias graves
dan una clinica urgente y dramatica
(disnea severa, cianosis, asfixia), y de
atencion en centros hospitalarios pe-
didtricos. Sin embargo, vamos a tener
que atender a nifios con anomalias en
centros de salud. La laringomalacia es la
causa mas frecuente de estridor larin-
geo en el nifio y habitualmente se pre-
senta en la primera semana de vida de
forma poco intensa, lo que permite el
desarrollo del beb¢ sin problemas y que
se resuelve sin tratamiento en la gran
mayoria de los casos. En los otros casos
en que la malformacion sea leve, pue-
de pasar desapercibida en el momento
del nacimiento y dar clinica larvada,
crénica y sutil del tipo de: tos crénica,
episodios de laringitis-crup repetitivos,
neumonias de repeticién o sindromes
pseudoasmaticos no clasicos (membra-
nas laringea, estenosis sugloticas leves,
hendiduras laringeas...). Ante estas cli-
nicas inusuales, se deberia realizar un
estudio de la via aérea superior.
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dosa paralisis facial derecha, auscultacién pulmonar sin
alteraciones y auscultaciéon cardiaca alterada. El paso de
las sondas nasofaringeas parece no ser posible por ninguna

Ante la dificultad respiratoria del neonato, se decide in-
tubacioén orotraqueal con buena visibilidad e ingreso en UVI
neonatal, consiguiéndose estabilizaciéon del neonato.
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Algoritmo

A partir de 1*-2% semana vida

Causa + frec. estridor inspiratorio
en la infancia

PROGRESIVO
Aumenta en declbito
supino, Illanto, comer...
LLANTO NORMAL

Tratamiento:

— EXPECTANTE, resolucion
espontanea 95% en <24 m

— Quirdrgico (SUPRAGLOTOPLASTIA)

— Asociar tratamiento antiRGE

[ LARINGOMALACIA }

LEVE, con DISFONIA
y LLANTO DEBIL, tos,
aspiracion

Tratamiento:
EXPECTANTE, 70% recuperacion
espontanea <12 m

PARALISIS CUERDA
VOCAL UNILATERAL

Rel. traumatismo parto

SEVERO, DISNEA +++,
CIANOSIS, LLANTO
NORMAL

Estridor

INTUBACION + TRAQUEOTOMIA
estudio etioldgico (descartar
patol. SNC)

PARALISIS CUERDA
VOCAL BILATERAL
40% recup. espontanea
<12 m — Si no, tto. gx definitivo

inspiratorio

MUY SEVERO,
DISNEA +++, CIANOSIS
PROGRESIVA POST-PARTO

[ TRAQUEOTOMIA

ATRESIA LARINGEA
vs ESTENOSIS
SUBGLOTICA SEVERA

A los pocos dias de vida
CON DISNEA Y CIANOSIS

ﬂ

[ TRAQUEOTOMIA

MEMBRANA
LARINGEA TIPO IV

Al nacimiento, MEJORA
CON HIPEREXTENSION
CERVICAL

QUISTES LARINGEOS
CONGENITOS de
gran tamafio. Si son
pequefios, sélo clinica
en infeccién VAS

Tratamiento:
EXERESIS quirdrgica siempre
por potencial riesgo asfixia

Al nacimiento, no pasan
las sondas nasofaringeas
en la sala de parto

Intubacién
Tratamiento quirdrgico endoscépico

ATRESIA DE COANAS
50% otras
malformaciones
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Algoritmo (continuacién)

Al nacimiento

SEVERO, DISNEA +++, > ESTENOSIS [ TRAQUEOTOMIA }
TIRAJE SUBGLOTICA SEVERA

JEtidon LEVE, con tos, aspiracion, HENDIDURA Tratamiento:
inspiratorio disnea LARINGOTRAQUEAL — Si leve: MEDICO, medidas antiRGE
y espiratorio POSTERIOR - Si grave: CIERRE QUIRURGICO

Comienza al 1°2° mes

BIFASICO, empeora con HEMANGIOMA Tratamiento:

llanto, esfuerzos... SUBGLOTICO — EXPECTANTE si pequefio

50% 2500, hemangionas — Resto: PROPRANOLOL 3 mg/kg/dia

. en dos dosis
cutaneos
Estridor ...que se instaura en las TRAQUEOMALACIA Tratamiento:
espiratorio primeras semanas de vida, — EXPECTANTE
empeora con la agitacion — Traqueotomia + stent, CPAP,
y el llanto... traqueoplastia...

— En <6 meses, que con infeccién comun VAS (via aérea superior) presentan cuadro de dificultad respiratoria
importante, descartar:
- Papilomatosis laringea
- Quistes laringeos

— Episodios de laringitis subglética o crup recurrentes, descartar: estenosis subglética leve

— Lactante con DISFONIA, LLANTO DISFONICO: membrana laringea tipo 1 y II

— Lactante con AFONIA, DISNEA DE ESFUERZO: membrana laringea tipo 111
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