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Reporte de caso: patologia laringea
congénita atipica. A propdsito de un caso
de presentacion neonatal y su diagndstico
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Resumen

La estenosis laringea es una de las causas mas habituales de obstruccién de la via aérea superior
en pediatria. La estenosis laringea congénita es la tercera anormalidad congénita laringea mas
frecuente, luego de la laringomalacia y la pardlisis cordal. El diagndstico se sustenta en la clinica
del paciente, la evaluacién radioldgica, la laringoscopia flexible y la endoscopia rigida de la via
aérea bajo anestesia general. Describimos un caso de estenosis laringea congénita de presenta-
cién atipica con un pdlipo en linea media, predominando la disfonia en lugar de la obstruccién
respiratoria.
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Summary

Laryngeal stenosis is one of the most frequent causes of airway obstruction in pediatrics.
Congenital laryngeal stenosis is the third most common laryngeal congenital abnormality, after
laryngomalacia and cord paralysis. The diagnosis is based on the patient’s symptoms, radiological
evaluation, flexible laryngoscopy and rigid airway endoscopy under general anesthesia. We
describe a case of congenital laryngeal stenosis with atypical presentation with a midline polyp,
predominating dysphonia instead of respiratory obstruction.
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Resumo

A estenose laringea € uma das causas mais
comunsdeobstrucaodasviasaéreassuperiores
em pediatria. A estenose laringea congénita é
a terceira anomalia laringea congénita mais
comum, depois da laringomaldcia e da paralisia
cordal. O diagndstico € baseado nos sintomas
clinicos do paciente, avaliagao radioldgica,
laringoscopia flexivel e endoscopia rigida das
vias aéreas sob anestesia geral. Descrevemos
um caso de estenose laringea congénita de
apresentacao atipica com pdlipo mediano,
predominando disfonia e ndo obstrucao
respiratoria.

Palavras chave: Laringostenose
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Introduccion

Las malformaciones laringeas congénitas incluyen
laringomalacia (60%), paralisis de cuerdas vocales
(15%-20%), estenosis laringeas (10%-15%), membra-
nas laringeas y atresia (5%), hemangioma subglotico
(1,5% a 3%)™.

La estenosis laringea en la edad pediatrica se pue-
de dividir en dos grupos: congénita y adquirida. La
estenosis congénita es secundaria a una inadecuada
recanalizacion del lumen laringeo, luego de comple-
tar la fusion epitelial normal al final del tercer mes de
gestacion.

Se determina asi cuando hay ausencia de un antece-
dente de intubacion endotraqueal o de otras aparentes
causas de estenosis adquirida. Es mucho menos fre-
cuente que la estenosis adquirida. Las estenosis larin-
geas adquiridas ocurren en el 90% de los casos por
lesiones posteriores a la intubacion. Otras causas me-
nos frecuentes incluyen complicaciones iatrogénicas
de intervenciones endoscopicas, tumores benignos,
lesiones causticas o térmicas, lesion o traumatismo ex-
terno por fuerza contundente, trastornos inflamatorios
cronicos o causas idiopaticas®.

La presentacion tipica de la estenosis laringea con-
génita es la disminucion del diametro subglotico de-
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bido a una reduccion del calibre del anillo cricoideo.
Siendo menor de 4 mm en el recién nacido de término
y menor de 3 mm en el recién nacido pretérmino. La
clinica depende de la edad y del grado de estenosis.
Los casos leves se presentan en el lactante como la-
ringitis recurrentes. Los casos graves presentan disnea
y tiraje desde el nacimiento con estridor inspiratorio
y espiratorio, alteraciones en la voz y dificultad en la
alimentacion®.

Los objetivos de la evaluacion inicial del nifio con
estenosis laringea son establecer o confirmar el diag-
nostico, identificar factores de riesgo especificos de la
enfermedad y variables pronosticas, para establecer
metas y un plan de manejo terapéutico con el paciente
y sus padres®.

Presentamos el caso de un paciente de 8 dias de
vida con el antecedente de paralisis braquial derecha
y llanto disfoénico.

Caso clinico

Paciente que naci6 de término, hijo de madre 36 afos,
G2P1, embarazo controlado, serologias y cultivo de
SGB negativos. Parto vaginal, presentacion cefélica
con distocia de hombros, liquido amnidtico meco-
nial, APGAR 8/9. Edad gestacional 39 semanas, peso
3.950 gramos, alto peso para la edad gestacional. Al
examen fisico en el primer dia de vida se observa he-
matoma y paresia en miembro superior derecho y llan-
to disfonico. Presenta respiracion simétrica sin dificul-
tad respiratoria. No se observa fractura de clavicula
en la radiografia. Cumple dos dias de luminoterapia
por hiperbilirrubinemia sin incompatibilidad y a los
5 dias de vida se otorga alta desde internacion con-
junta. Se cita a control en consultorio de alto riesgo y
kinesiologia. Durante el seguimiento ambulatorio se
observa mejoria en la movilidad del miembro superior
derecho, con llanto disfénico en aumento, sin compro-
miso respiratorio y sin dificultades para la alimenta-
cion. Ante la sospecha de afectacion del nervio larin-
geo recurrente por el antecedente de parto distocico,
al mes de vida se realiza fibrolaringoscopia donde se
observa motilidad cordal conservada y lesion en co-
misura laringea anterior, justo por debajo de las cuer-
das vocales, con obstruccion del 30% de la luz de la
via aérea como se indica (Figura 1) parte a. Se realiza
evaluacion de la via aérea bajo anestesia general y se
evidencia por debajo de la comisura anterior forma-
cion polipoidea con obstruccion del 30% de la luz de
la via aérea como se indica (Figura 1) parte b. Se toma
muestra del polipo para biopsia y se coloca tubo endo-
traqueal para calibrar la estenosis pasando un tubo de
3,5 mm de diametro interno y de 4,7 mm de diametro
externo (Figura 1). Se observa traquea, carina y ambos
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Figura 1. Imdgenes endoscdpicas del paciente a los 8 dias de vida.
a. Estenosis laringea por debajo de las cuerdas bocales. b. Formacidn polipoidea en la estenosis laringea.
c. Imagen luego de la reseccién simple de la formacién polipoidea. d. Evaluacién del espacio subglético que

impresiona conservado.

Figura 2. Imdgenes endoscdpicas del paciente a los
4 meses de vida.

a. Estenosis laringea sin formaciones polipoideas.

b. Evaluacidn del espacio subgldtico que impresiona
conservado.

bronquios fuentes normales.

La biopsia de la formacion polipoidea informa teji-
do de granulacidn que corresponde a un proceso infla-
matorio subagudo. Se descartan papilomas, quistes y
otras formaciones tumorales. Se indican corticoides y
analgesia via oral otorgandose egreso hospitalario. El
paciente evoluciono6 con mejoria de la disfonia logran-
do voz normal, sin problemas respiratorios y con buen
progreso pondoestatural en el control al mes de vida.

En el seguimiento a los 4 meses de vida presenta
catarro de vias aéreas superiores con mayor disfonia

y sin dificultad respiratoria. Se repite evaluacion de
la via aérea bajo anestesia general, evidenciando es-
tenosis laringea estable sin nuevas formaciones poli-
poideas y calibre normal de estenosis pasando un tubo
endotraqueal de 3,5 mm de didmetro interno y de 4,7
mm de didmetro externo como se detalla en la figura 2
parte ay b (Figura 2).

Es importante corroborar que el crecimiento larin-
geo acompaiie el crecimiento somatico del paciente.
Para el seguimiento posterior se planifica endoscopia
si aparecen sintomas y/o a 12-18 meses para valorar
crecimiento laringeo.

Discusién

La valoracion de la via aérea es fundamental en todo
paciente con estridor, disfonia, dificultad respiratoria
o fallos en la extubacion.

Las estenosis laringeas congénitas pueden ser carti-
laginosas o0 membranosas. Las cartilaginosas son mas
comunes y el tipo mas frecuente es el cricoides elipti-
co. Las membranosas pueden tratarse con dilatacion,
en cambio, la dilatacion de una estenosis congénita
cartilaginosa esta “contraindicada”®.

Nuestro paciente presenta una lesion inusual por
tener una formacion polipoidea en la linea media. Su-
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ponemos que se trata de una forma de estenosis larin-
gea congénita membranosa. Sin embargo, la presencia
de un pdlipo de tejido inflamatorio es desconcertante
y ciertamente exige un seguimiento cuidadoso. Esta
afectacion de la comisura anterior determina la pre-
sentacion clinica atipica con disfonia en lugar de obs-
truccion respiratoria.

Hay alguna descripcion de membrana laringea sub-
glotica que podria asemejarse a nuestro caso si la le-
sion involucrara las cuerdas vocales®. En las esteno-
sis membranosas puede haber un engrosamiento de la
submucosa debido a una hiperplasia del tejido fibroso
y de las glandulas mucosas resultando en un estrecha-
miento blando y circunferencial de la via aérea.

La disfonia neonatal puede deberse a diferentes
causas, siendo la mas frecuente la paralisis cordal,
la mayoria de las veces es unilateral y adquirida por
lesion nerviosa luego de una cirugia cardiovascular,
aunque pueden existir paralisis cordales bilaterales y
sin antecedentes quirtrgicos donde es imperativa la
evaluacion del sistema nervioso central®. Los papi-
lomas laringeos son otra causa de disfonia, aunque se
presentan mayormente en la primera infancia y no en
el periodo neonatal. La papilomatosis laringea juvenil
se debe al virus del papiloma humano, por lo que la
vacunacion y los controles de Papanicolaou son im-
portantes para controlarla®. Las membranas laringeas
resultan de la recanalizacion incompleta de la laringe
primitiva. Debe pensarse en esta patologia en todo re-

cién nacido con llanto disfoénico, acompaiiado o no de
estridor y dificultad respiratoria®.

Las estenosis laringeas adquiridas pueden requerir
dilatacion en sus estadios leves (grados I y II de Co-
tton) cuando hubo tres dilataciones fallidas, se acon-
sejaria realizar una traqueostomia para asegurar la via
aérea del paciente!V,

Las cirugias expansivas han demostrado ser la in-
tervencion de eleccidn en las estenosis laringeas gra-
ves (grados III y IV de Cotton) y, en el caso de que
éstas fallen, se deben tener en cuenta las cirugias de
reseccion (Figura 3).

Debe realizarse el seguimiento longitudinal y en el
caso de presentar clinica de disfonia o dificultad respi-
ratoria debe realizarse la evaluacion endoscopica con
calibracion de la via aérea, ya que la apariencia visual
del espacio subglotico puede ser muy engafiosa.

Ademas, se contempla realizar la valoracion gas-
troenteroldgica con pH e impedanciometria, pues la
presencia de reflujo gastroesofagico es muy frecuente,
asociandose a una mayor inflamacién y debe ser trata-
do para el adecuado manejo de la patologia laringea‘'?.

Siempre que el nifio esté bien clinicamente, la con-
ducta sera expectante, pero si el espacio subglotico no
se agranda adecuadamente con el crecimiento soma-
tico, es posible que se necesite una intervencion qui-
rurgica. Para identificar la mejor opcion terapéutica,
una adecuada evaluacion diagnostica debe incluir la
estadificacion correcta de la lesion y una evaluacion
endoscopica pre e intraoperatoria®?.

70 % obstruccion

Grado 1 .
Sin obstruccién
Grado 2 O
51 % obstruccion
Grado 3 o
71 % de obstruccion
Grado 4

No hay lumen detectable

O

50 % de obstriuccion

O
®

99 % de obstruccion

Figura 3. Clasificaciéon de Myer-Cotton.
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Conclusiones

Resulta fundamental la evaluacion inicial cuidadosa
y pormenorizada del nifio con estenosis laringea para
establecer o confirmar el diagnoéstico, identificar facto-
res de riesgo especificos de la enfermedad y variables
pronodsticas, para establecer metas y un plan terapéu-
tico que ird desde la observacion clinico-endoscdpica
en estenosis leves y en pacientes sin dificultad respi-
ratoria ni trastornos en la deglucion, hasta las cirugias
laringeas en las estenosis moderadas y graves.
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