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Patologfa quirdrgica de la via aérea pedidtrica
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RESUMEN

Las anomalifas de la via respiratoria en la edad pediatrica
abarcan un amplio espectro de patologfas, de origen congé-
nito o adquirido, poco frecuentes en la practica clinica. El
manejo adecuado de esta patologia requiere de un equipo
multidisciplinar, que incluye a los departamentos de pedia-
trfa (neonatélogos, pediatria general, cuidados intensivos,
neumologfa, gastroenterologia y cardiologfa), especialidades
quirdrgicas (pedidtrica, otorrinolaringologfa, cardiotordcica),
anestesia, radiologfa, fisioterapeutas respiratorios y enferme-
ria, entre otros. Habitualmente plantean un desafio para estos
profesionales, dada su complejidad y la necesidad frecuente
de una actuacién urgente. Mediante este trabajo abordaremos
los principales trastornos de las vias respiratorias pedidtricas.
Nos centraremos en aquélla localizada en laringe y traquea,
dejando de lado la patologia de via aérea distal.

Palabras clave: Via aérea; Cirugia pedidtrica; Broncos-
copia; Anomalia laringea; Anomalia traqueal.

ABSTRACT

Airway anomalies in the pediatric population includes
a broad spectrum of pathologies, congenital or acquired,
rare in clinical practice. Proper management of this patho-
logy requires a multidisciplinary team, which includes the
departments of pediatrics (neonatologists, general pediatrics,

intensive care, pneumology, gastroenterology and cardiolo-
gy), surgery (pediatric, otorhinolaryngology, cardiothoracic),
anesthesia, radiology, respiratory physiotherapists, and nur-
ses among others. These patients usually pose a challenge for
professionals, due to their complexity and the prevalent need
for urgent treatment. The goal of this paper is to present the
most common pediatric airway disorders. We will focus on
the larynx and trachea pathology and we will omit diseases
concerning distal airway.

Key words: Airway; Pediatric surgery; Bronchoscopy;
Laryngeal anomalies; Tracheal anomalies.

PATOLOGIA LARINGEA

Laringomalacia

Es la anomalfa congénita de la laringe mds comtn, y se
caracteriza por un colapso de la via aérea supraglética con
la inspiracién. Es la causa mds frecuente de estridor en el
nifio. Se puede manifestar al nacimiento o a partir de las
primeras semanas de vida. Su sintomatologia es méxima a
los 6 meses y, habitualmente, se resuelve por completo antes
de los 18-24 meses, aunque puede persistir hasta los 7 afios.

La presentacion clinica més habitual es el estridor ins-
piratorio, que se intensifica durante la alimentacién, con
la agitacién, y en posicién dectibito supino. Ademads, suele
asociar problemas relacionados con la deglucién: regurgita-
cién, tos, atragantamiento, retraso en el crecimiento y hasta
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un 80% presenta reflujo gastroesofdgico. En casos severos, la
clinica respiratoria es mds llamativa, pudiendo manifestarse
con apnea, cianosis y “episodio aparentemente letal”. Hasta
en un 20% encontramos otras anomalias de la via aérea,
como traqueomalacia®.

El diagndstico generalmente se sospecha con la historia
clinica y al examen fisico. Se confirma con la fibrolaringos-
copia flexible con el paciente despierto, y se reserva para
los casos con estridor significativo o progresivo, apnea, epi-
sodios cianéticos o falta de crecimiento. El estudio puede
completarse con broncoscopia rigida si se sospecha patologia
traqueal asociada.

La mayoria de los casos siguen un curso relativamente
benigno y los pacientes se manejan de forma conservadora
hasta la resolucién de los sintomas. Sin embargo, aproxima-
damente el 10% desarrolla sintomas graves que requieren
intervencién quirdrgica. La técnica de eleccién es la supra-
glotoplastia endoscopica, con resultados satisfactorios en
€l 90% de los casos, reservando la traqueotomia para casos
complejos donde fracase la técnica endoscépica®.

Atresia y membranas laringeas

Se originan por una alteracion en la recanalizacién de
la laringe durante la embriogénesis, por persistencia de la
ldmina epitelial embrioldgica. Puede dar lugar a una atresia
laringea, cuando la falta de recanalizacion es completa, o0 a
una membrana, cuando se produce un fallo en la reabsorcién
de dicha ldmina.
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Figura 1. Clasificacién de
Cohen de las membranas
laringeas (visién endoscépica
y diagrama sagital): A) Tipo L
B) Tipo II. C) Tipo III. D) Tipo
IV. Fuente: Monnier P. Laryngeal
Web and Atresia. En: Monnier P,
ed. Pediatric Airway Surgery.
Berlin: Springer; 2011. p. 125-32.

La atresia es incompatible con la vida, por lo que si se
detecta prenatalmente debe programarse un procedimiento
EXIT (ex utero intraparto), en el que se realiza una traqueo-
tomifa mientras el recién nacido contintia conectado a la cir-
culacién placentaria.

Las membranas se localizan, en la mayorifa de los casos, a
nivel de las cuerdas vocales. Segtin la clasificacién de Cohen
podemos distinguir 4 tipos, en funcién del grado de oclusién
(Fig. 1):
¢ Tipo I: ocupa menos del 35% de la luz.

e Tipo II: ocluye hasta el 50% y presenta extensién subglo-
tica.

* Tipo III: 75% y extensi6n subglética.

¢ Tipo IV: fusién completa.

La clinica varfa segtn el tipo de membrana, desde
disfonia aislada en los casos leves, hasta afonia, estridor
y cianosis, en los graves. El tratamiento de los tipo Iy II
es endoscépico, con reseccién de la membrana y posible
colocacioén de un stent. Los tipos IIl y IV requieren traqueo-
tomia al nacimiento y, posteriormente, reparacién laringea
mediante laringoplastia®.

Quistes laringeos

Podemos distinguir distintos tipos de quistes laringeos
segtin su origen. Los quistes ductales son los méds comunes,
y se originan por retencién de mucosa secundaria a una obs-
truccién glandular. Los quistes saculares y laringoceles son
anomalias congénitas resultado de una dilatacién anormal o

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 239



Patologia quirtrgica de la via aérea pedidtrica

herniacién de la mucosa, que se rellena de moco, en el caso
de los saculares, y de aire en los laringoceles.

Estas anomalias suelen ser asintométicas. Aunque
dependiendo de su localizacién y tamafio pueden causar
obstruccién de la via aérea superior (especialmente en el
recién nacido), presentando disfonia, distintos grados de
disnea, o disfagia. Los quistes saculares ademds pueden
sobreinfectarse, aumentando su tamafio y su repercusion
sobre la via aérea.

Generalmente se descubren de manera accidental, duran-
te la realizacion de una prueba de imagen. La TC es la prue-
ba de eleccién para determinar la extensién completa de la
lesién y su relacién con la laringe. El diagnéstico definitivo se
realiza mediante la visualizacién directa endoscépica, que en
la mayoria de casos permite ademds su exéresis completa®.

Paralisis de cuerdas vocales

Representa la segunda anomalfa laringea mds frecuente
de la infancia, tras la laringomalacia. Puede ser unilateral
o bilateral y se clasifica como congénita o adquirida. En
la mayorfa de casos la pardlisis tiene cardcter transitorio,
recuperdndose la movilidad normal en un periodo variable.
La forma congénita es a menudo idiopdtica, aunque pue-
de estar asociada a anomalias del sistema nervioso central,
enfermedades cardiacas o a patologfa mediastinica. Las cau-
sas adquiridas incluyen infecciones (p. €j., Guillain-Barre,
botulismo), traumatismo durante el parto, lesion iatrogénica
durante cirugfa cardiaca o de tiroides y quimioterapia con
vincristina®.

La pardlisis bilateral suele ser una urgencia vital, ocasio-
nando disnea y estridor inspiratorio severo, con episodios
de cianosis, apneas, aspiracién, en una paciente con esca-
sa disfonifa y llanto normal. La pardlisis unilateral puede
pasar desapercibida. Habitualmente produce estridor leve,
disfonfa y llanto débil; con menor frecuencia, episodios de
aspiracién y neumonias.

El diagndstico se realiza mediante fibrolaringoscopia
con el paciente despierto, para poder ver el movimiento de
las cuerdas. Una vez confirmado el diagndstico de paralisis
se debe establecer su etiologia, pues de ella dependerd su
tratamiento.

La pardlisis unilateral generalmente es tratada de mane-
ra conservadora, ya que la cuerda vocal contralateral suele
actuar compensando el cierre glético. Cuando se asocia un
trastorno de la deglucion se deben espesar los alimentos e
instaurar un tratamiento antirreflujo. Sila clinica de aspira-
ciones persiste, puede ser necesaria la utilizacién de sonda
nasogdstrica e incluso de gastrostomfa. En la pardlisis bila-
teral, con sintomas respiratorios graves, la intubacion es el
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Figura 2. Imagen endoscopica de estenosis subglética.

tratamiento de eleccién, que debera sustituirse por una tra-
queotomia ante persistencia de la clinica. Un gran porcentaje
presenta resolucién esponténea con el tiempo, pero si esto no
ocurre se debe realizar un tratamiento quirtrgico definitivo,
ya sea mediante técnicas endoscépicas o abiertas®.

Estenosis subglética

Consiste en una disminucién del didmetro de la larin-
ge a nivel subglético, que puede tener cardcter congénito
o adquirido.

En la congénita se produce por una hipoplasia del anillo
cricoideo, que se traduce en un estrechamiento cartilaginoso
a dicho nivel. Como en la mayoria de patologia de la via
aérea, la clinica y edad de presentacién vienen determinadas
por el grado de obstruccién de la via aérea. La manifestacion
mads frecuente es mediante episodios de laringitis recurren-
tes, que se da en las formas leves de esta entidad. Los casos
mas severos se presentan al nacimiento con disnea y cia-
nosis progresiva. Las formas intermedias presentan clinica
variada: estridor inspiratorio y espiratorio (a diferencia de
la laringomalacia, que es inspiratorio), disnea, tiraje, voz
ronca, dificultad para la alimentacién.

El diagnostico, ante sospecha, debe hacerse con fibro-
laringoscopia y broncoscopia rigida (Fig. 2). El tratamiento
dependerd del grado de estenosis. En los casos leves debe
ser conservador, ya que la clinica tiende a disminuir a medi-
da que crece la laringe. En los casos mds severos suele ser
necesaria intervencion quirtrgica urgente tras el parto, para
realizacion de una traqueotomifa. Posteriormente, se reali-



Figura 3. Dilatacién endoscépica con balén de estenosis subglética.

zan técnicas de reparacion y ensanchamiento de la laringe
(laringotraqueoplastia, reseccién de cricoides...)?.

La estenosis subglética adquirida se origina por lesiones
en la mucosa en el momento de la intubacién, o de mane-
ra retardada secundaria a la necrosis por presién del tubo
endotraqueal. Como consecuencia se produce un tejido de
granulacién que posteriormente da lugar a una cicatriz fibro-
sa que reduce el didmetro de la via aérea. Los sintomas pue-
den aparecer horas o dias tras la extubacion, con estridor y
aumento del trabajo respiratorio, que a menudo determina
la reintubacién. La presentacién tardia puede darse afios
después, como resultado del crecimiento y la maduracién
del tejido de granulacién, y suele manifestarse con episo-
dios de laringitis recurrentes. El manejo difiere en algunos
aspectos del realizado para las formas congénitas. Aunque
las técnicas quirtirgicas abiertas son similares, se pueden
realizar técnicas endoscdpicas para extirpacién del tejido
cicatricial y dilataciones con balén (Fig. 3), siempre que la
cicatriz no sea muy rigida®.

Hemangioma subglético

Los hemangiomas son tumores vasculares congénitos,
que aparecen en las primeras semanas de vida, tienen una
fase de crecimiento que dura en torno a 12 meses, tras la cual
presentan una fase de involucién que puede extenderse hasta
los 12 afios. Pueden aparecer a cualquier nivel, siendo rara
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su localizacién subglética. La presentacion puede ser simi-
lar a la de la estenosis subglética, con laringitis recurrente
y estridor bifdsico, por lo que asociado a su baja inciden-
cia, suele plantear un reto diagnéstico. Puede debutar con
obstruccién aguda de la via respiratoria, que requiere un
manejo urgente. El diagndstico de sospecha se confirma con
la broncoscopia rigida, que muestra una lesién compresible
de color rojo azulada. La TC puede ser ttil para delimitar
hemangiomas grandes o aquellos que se extienden mds all
de los limites de la laringe. El tratamiento con propranolol,
al igual que en el resto de localizaciones, es la terapia de
primera eleccién con muy buenos resultados y una baja tasa
de complicaciones®.

Hendidura laringotraqueal

Es una malformacién poco frecuente que consiste en
la aparicién de una hendidura en la laringe posterior, que
puede tener distinta amplitud. Se origina por un déficit en
la fusién de la membrana entre el eséfago y el eje laringo-
traqueal. Puede presentarse de forma aislada, aunque suele
asociar anomalias en otros sistemas o formar parte de un
sindrome polimalformativo.

La clasificacién mds utilizada es la de Benjamin e Inglis,
en la que se distinguen cuatro tipos (Fig. 4):
¢ Tipo I: hendidura interaritenoidea supraglética que se

extiende hasta las cuerdas vocales.

* Tipo II: hasta el extremo inferior del cricoides.

e Tipo III: hacia la trdquea cervical.

* TipoIV: haciala trdquea tordcica y, ocasionalmente, hacia
un bronquio principal.

Las de tipo I y II presentan sintomatologfa muy inespe-
cifica, como episodios de tos, broncoaspiracién y neumonias
de repeticion. Las de tipo III-IV cursan con disnea y dificul-
tades en la ingesta desde el nacimiento.

Su diagnéstico requiere de un alto indice de sospecha, y
suele realizarse de manera tardfa en la mayorfa de casos. Un
esofagograma muestra el paso de contraste hacia la laringe
y trdquea, aunque no constituye un signo patognomaénico.
La broncoscopia rigida constituye la prueba de eleccién para
su diagnéstico, durante la exploracion se puede observar
el paso del endoscopio de la luz laringotraqueal a la farin-
goesofdgica. También nos permite medir la longitud de la
hendidura, lo que determinard la técnica de reparacién mds
adecuada. Dada la frecuente asociacion de otras anomalias
se debe realizar una evaluacion sistemdtica, que debe incluir
una consulta genética, ecografia cardiaca y renal, radiografia
de columna vertebral y TC toracoabdominal®10.

El enfoque del tratamiento depende completamente de la
longitud de la hendidura. Antes de la cirugia, es importante
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realizar tratamiento médico con el fin de prevenir las infec-
ciones pulmonares y disminuir la posibilidad de aspiracién.
Con estas medidas muchas hendiduras de tipo I se mantie-
nen asintomaticas y no precisan de tratamiento quirtrgico.
Para las hendiduras de tipo I que no respondan al manejo
conservador, las de tipo Il y para casos seleccionados de tipo
11, se debe considerar la reparacién endoscépica mediante
sutura directa. La mayoria de las hendiduras de tipo IIl y
de tipo IV se tratan con procedimientos abiertos, mediante
cierre con ayuda de injertos(.

PATOLOGIA TRAQUEAL

Traqueomalacia

Es una anomalfa relativamente comtin del tracto respira-
torio superior caracterizada por un colapso dindmico de la
trdquea durante la respiracién, que produce una obstruccion
de las vias respiratorias. Puede ser congénita o adquirida, e
involucrar a toda la trdquea o solo un segmento.

La traqueomalacia congénita es la anomalia traqueal
congénita mds comun, y se debe a un desarrollo anémalo
de los cartilagos traqueales que genera una debilidad en
la pared traqueal. Puede encontrarse aislada o asociada a
otras anomalias de las vias respiratorias. La forma adquiri-
da es mds frecuente, y ocurre en una trdquea normalmente
desarrollada, secundaria a una lesién traumadtica (repara-
cion fistula traqueoesofdgica, traqueotomia), compresion
externa (anillos vasculares, tumores tordcicos), infeccioén o
inflamacién.

Los sintomas comprenden estridor, dificultad respira-
toria, disnea, episodios de apnea e infecciones constantes,
como bronquitis o0 neumontfa. La broncoscopia con ventila-
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Figura 4. Clasificacién de Ben-
jamin e Inglis de las hendidu-
ras laringotraqueales. Fuente:
Monnier P. Laryngeal and Tra-
cheal Clefts. En: Monnier P, ed.
Pediatric Airway Surgery. Berlin:
Springer; 2011. p. 147-56.

Figura 5. Aortopexia mediante técnica abierta.

cién espontdnea es la herramienta diagndstica de eleccion.
La TC o la RMN pueden ser ttiles para definir la etiologfa,
sobre todo cuando es secundaria a compresién extrinseca('?.

Los nifios con grados menores de colapso de la via aérea
pueden ser tratados de manera conservadora, ya que la
mayorfa mejoran espontdneamente entre los 6 y 12 meses,
a medida que aumenta el calibre de las vias respiratorias y
se desarrolla el cartilago. Sin embargo, aquellos pacientes
que permanecen con sintomas graves requieren tratamientos,
que incluyen la farmacoterapia, la ventilacién con presién
positiva y la cirugfa. Entre las opciones quirtrgicas la aor-
topexia constituye en la actualidad la mejor técnica para el
manejo de los casos severos (Fig. 5). Consiste en una fija-
cién de la pared anterior de la aorta a la cara posterior del
esterndn, consiguiendo con ello una elevacién de la pared
anterior de la trdquea, con disminucién del colapso. Otras



opciones disponibles son la traqueoplastia y la colocacién de
stent. No obstante, dada la complejidad de estos pacientes,
se debe realizar una valoracién exhaustiva y un tratamiento
individualizado, segtin la etiologfa encontrada y las carac-
teristicas del proceso.

Atresia traqueal

La atresia o agenesia traqueal es un trastorno raro,
generalmente letal, que consiste en una ausencia parcial o
completa de la trdquea por debajo de la laringe. El tracto
respiratorio inferior a menudo estd conectado al tracto gas-
trointestinal a través de una fistula tréqueo o broncoesofégi-
ca distal. De manera habitual, presenta otras malformaciones
congénitas, especialmente a nivel cardiaco, gastrointestinal y
genitourinario. La supervivencia después del parto depende
de un diagnéstico rdpido y de la presencia de fistula, que
permita una intubacién esofdgica. El diagnéstico prenatal
es raro, lo que unido a su baja incidencia, determina una
elevada tasa de mortalidad postnatal. El diagndstico de
atresia debe sospecharse ante un recién nacido con dificul-
tad respiratoria sin llanto audible y bloqueo mecanico que
impide la intubacién(4.

Estenosis traqueal

Aligual que ocurre con la estenosis subgldtica, podemos
dividir la estenosis traqueal en congénita y adquirida.

La estenosis traqueal congénita es una anomalfa infre-
cuente, que se caracteriza por la presencia de anillos traquea-
les completos que determinan una luz traqueal estrecha y fija.
En la trdquea normal, los anillos cartilaginosos estdn incom-
pletos y tienen forma de herradura. En el 69% de los casos
asocian una anomalia cardiovasculat, siendo la mds frecuente
la arteria pulmonar izquierda aberrante. En general, los sin-
tomas comienzan unos pocos dias después del nacimiento y
dependen del grado de la estenosis més que de la longitud del
segmento afectado. La prueba de eleccién para el diagnéstico
es la broncoscopia rigida. La TC o RMN son esenciales para
estudiar las malformaciones vasculares asociadas(®.

La indicacién quirtdrgica depende de la presencia de
sintomas respiratorios. Existe controversia sobre la cirugfa
en pacientes que presentan sintomas leves, ya que algunos
estudios han demostrado que el crecimiento del didmetro
traqueal a lo largo de los afios podria reducir los sintomas.
En los casos con clinica respiratoria grave, sobre todo aqué-
llos que engloban un segmento largo de la trdquea, la cirugfa
mediante traqueoplastia de deslizamiento es la técnica de
eleccién. En presencia de anomalias vasculares asociadas
la reparacién de esta debe realizarse en el mismo acto qui-
rargicoe),
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La incidencia de estenosis traqueal adquirida es muy
baja en la poblacién pedidtrica y responde a multiples cau-
sas, siendo la estenosis postintubacién y la secundaria a tra-
queotomia las mds frecuentes. Otras posibles son: cirugia
reconstructora de la via aérea, enfermedades infecciosas
(tuberculosis, histoplasmosis), enfermedades sistémicas
(enfermedad de Wegener). Cuando aparece sin una causa
reconocible se denomina idiopatica.

El tratamiento depende del grado de afectacién clinica,
de la etiologia de la misma y del tipo morfoldgico de la
lesién. Dada la gran variedad de causas existe cierta con-
troversia en cuanto al tipo de tratamiento mas adecuado en
cada caso. De manera general, en las de tipo inflamatorio y
las secundarias a intubacién, donde la pared traqueal estd
integra, la combinacién de tratamiento médico con las técni-
cas endoscépicas (reseccion con laser, dilatacién y colocacion
de proétesis traqueo bronquiales) pueden ser muy eficaces.
Para aquéllas con distorsién de la estructura cartilaginosa de
la pared traqueal, la reseccién quirtirgica con anastomosis
término-terminal es el tratamiento de eleccion”.

Fistula traqueoesofagica

La fistula traqueoesofdgica aparece principalmente en el
contexto de una atresia de eséfago. En la clasificacién de las
atresias, la aparicién aislada de fistula se conoce como fistula
en “H”, y ocurre aproximadamente en el 4%.

La fistula sin atresia es dificil de identificar tanto clinica
como radiolégicamente. El diagndstico habitualmente se
realiza en los primeros afios de vida, tras episodios aspi-
rativos durante la alimentacién, neumonias de repeticién y
compromiso respiratorio asociado a distensién abdominal.
Los mejores métodos para confirmar el diagndstico son la
broncoscopia y el esofagograma‘®.

Una vez establecido el diagnéstico es necesario el tra-
tamiento quirtirgico, que se realiza normalmente mediante
abordaje cervical y ligadura de tracto fistuloso. En los tlti-
mos afios se han desarrollado distintas técnicas endoscépicas,
mediante inyeccién de sustancias sellantes, abrasién de la
mucosa, o combinacién de ambas, con resultados variables®.

CUERPOS EXTRANOS

La aspiracién de un cuerpo extrafio es un evento relati-
vamente frecuente en la edad pedidtrica, y constituye una
de las principales causas de mortalidad y morbilidad por
accidente. Ocurre con mayor frecuencia en nifios pequefios,
de entre 0y 4 afios de edad. Los cuerpos organicos, particu-
larmente los frutos secos, son los més documentados.
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La presentacién clinica varfa desde una obstruccién com-
pleta con hipoxia y compromiso cardiorrespiratorio, hasta
una obstruccién parcial con tos, sibilancias, babeo, estridor
y dificultad respiratoria. Sin embargo, los sintomas no espe-
cificos o la ausencia completa de estos no son inusuales. En
los casos de diagndstico tardio la presentacién tipica es la
bronconeumonia.

Para el diagndstico es importante realizar una buena
anamnesis con los padres, que a menudo describen un epi-
sodio tipico de atragantamiento, con tos repentina o asfixia.
En la auscultacién podemos encontrar sibilancias y atenua-
cién de los ruidos respiratorios. La radiografia de térax en
inspiracién y espiracién puede mostrar atrapamiento aéreo,
atelectasia y neumotérax, aunque ninguno de estos hallazgos
es patognomonico. La ausencia de hallazgos patolégicos en
la auscultacién y en la radiografia no descarta la presencia
de cuerpo extrafio, por lo que ante la sospecha de broncoas-
piracion debe realizarse una evaluacion endoscdpica de la
via aérea. La broncoscopia rigida es la técnica de eleccién
para la extraccién, y debe realizarse por personal entrena-
do y habituado a la técnica, dada su dificultad y posibles
complicaciones02D),
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