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2.1. EMBRIOLOGIA LARINGEA Y TRAQUEAL

INTRODUCCION HISTORICA

A pesar de que la historia de la Otorrinolaringologia es tan antigua como
la propia medicina, el estudio de la anatomia de la laringe y de la traquea es un
fendmeno mucho mas reciente. Las primeras referencias a la laringe como una
entidad propia remontan al 425 A.C. en la pieza escrita por Aristofanes “Los
Caballeros”. Poco tiempo después Aristoteles describid la traquea cartilaginosa
rodeada por suaves anillos. Claudius Galenus, conocido por Galeno, contribuyo
de una forma muy significativa para el conocimiento anatdomico de las vias
aéreas superiores. Entre otras revelaciones Galeno distinguid seis pares de
musculos intralaringeos y describié los cartilagos tiroides, cricoides y
aritenoides. También describié la traquea detalladamente reconociendo la pars
membranosa (pared posterior membranosa de la traquea) y su papel en la
deglucidn. A su vez, describio los ventriculos laringeos y las cuerdas vocales
como fuente de voz.

En el siglo XVI los trabajos de Vesalius y Eustachius también
contribuyeron de igual modo para un conocimiento mas detallado de la
anatomia de las vias aéreas superiores. Sin embargo, este trabajo solamente
fue publicado después de 1700 cuando se descubrio en la libreria del

Vaticano'.

Durante el siglo pasado se desarrollaron conceptos polémicos sobre el
desarrollo de la laringe. En la ultima década, la revision de teorias ya existentes
ha sido posible gracias a reconstrucciones de modelos sdlidos de primates y
humanos. En contraste con teorias mas antiguas, las mas recientes
observaciones del desarrollo laringeo también explican la presentacién de

malformaciones .
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Entre los trabajos que han marcado el estudio del origen del desarrollo
embriolégico de la laringe, probablemente el mas influyente ha sido la
contribuciéon de Wilhelm His, reconocido por muchos como el fundador de la
embriologia humana en 1855 ' Este autor sefiala que el primordio respiratorio
aparece como un diverticulo de la porcion cefalica de la faringe alrededor de la
tercera semana de gestacion. Describe también el tabique traqueoesofagico,
que empieza como una gotera por detras del primordio respiratorio y sube
hasta el nivel de la cuarta bolsa faringea, dividendo el lumen del intestino
primitivo en una area ventral, la futura traquea, y una area dorsal, el futuro

esofago.

En 1982, los autores Zaw-Tun y Burdi deponen el concepto del septo
traqueoesofagico y demuestran que la separacion entre la traquea y el eséfago
no es el resultado de un proceso ascendente, sino del crecimiento descendente

del primordio respiratorio 2.

Debido a la existencia de estas diferentes teorias del desarrollo, la
hendidura sagital, localizada en el pavimento faringeo, fue también interpretada
por varios autores representando diferentes estructuras anatdmicas; Frazer
cree que representa la apertura para la region infraglética 4 Kallius, la apertura

5

para la regidon glética °; y Zaw-Tun y Burdi, la apertura para la laringe

supraglética 2.

Tampoco existe consenso sobre la lamina epitelial; mientras Kallius
afirma que la obliteracién de la faringe durante el desarrollo normal (lamina
epitelial) ocurre al nivel del pavimento faringeo dando origen a los esbozos
aritenoides °, Frazer cree que ocurre debajo del pavimento faringeo dando
4

origen a la infraglotis Por otro lado, Walander demuestra que ocurre

precisamente al nivel del pavimento faringeo dando origen a la regién glética °.
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ESTADIFICACION

Es primordial para el estudio del desarrollo humano la capacidad de
relacionar un hecho histoldgico, anatémico o clinico con un punto especifico de
la progresion normal de eventos desde la concepcion hasta la maduracion. En
el caso del desarrollo embriolégico, el encadenamiento de éstos no se puede
basar en la edad, peso o extension longitudinal, porque cada una de estas
medidas se puede encontrar, o adelantada o atrasada del estadio de desarrollo
de un embridén en particular. De esta forma, la edad precisa de un embrion es
raramente conocida, y el tamafio se ve afectado por los métodos de fijacion.
Por todo esto, la referencia a los estadios de la sexta semana o de los

dieciocho milimetros, fue abandonada a favor del sistema de Carnegie "'

La coleccién de embriones de Carnegie fue iniciada por Mall en 1887 en
la Universidad de Johns Hopkins. Mall fue el primero que describi6 el desarrollo
humano por estadios. En 1942 Streeter definid el sistema de Carnegie en
veintitrés estadios. Este sistema es mucho mas preciso en términos de estado
de desarrollo que otros métodos porque se basa en criterios morfolégicos
internos y externos. Cada estadio sucesivo tiene una caracteristica propia que
no existia en estadios anteriores (sémitos, ojos, esbozos de los miembros). El
periodo embrioldgico definido por el sistema de Carnegie incluye las primeras
ocho semanas post-ovulatorias y se caracteriza por un crecimiento intenso 2. El
sistema de Carnegie no se aplica a las restantes semanas del periodo fetal ni al
periodo post-natal. Las dificultades iniciales en obtener embriones que
representasen el desarrollo normal, se verificaron también para el periodo fetal.
La mayor parte de los datos del desarrollo laringeo fetal se han obtenido a

partir de una variedad de pequefias colecciones privadas e institucionales .

El propio nacimiento, se esta transformando en un criterio de
maduracion de término cada vez menos util, porque el avance de la tecnologia
permite la supervivencia de prematuros de cada vez mas bajo peso. Sin
embargo, después de una gestacién normal de cuarenta semanas, la laringe

humana tiene apenas un tercio del tamano de la del adulto. La mayoria del
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restante crecimiento de la laringe ocurre en los primeros dieciocho meses de
vida, sin incluir la fase de la pubertad en los varones °. A pesar de que una
estadificacion precisa del desarrollo de la fase embrionaria es de extrema
importancia, es mucho mejor considerar todo el desarrollo como un proceso

continuo, incluyendo el periodo embrionario, fetal y el componente post-natal !

MECANISMOS DE DESARROLLO

El crecimiento y desarrollo humanos, incluyendo el periodo embrioldgico,
periodo fetal, infancia, estado adulto y por ultimo la muerte, siguen presentando
preguntas sin respuestas. Avances en la genética molecular y en la fisiologia
celular han dado luz a procesos que posibilitan observar el desarrollo de una
forma cada vez mas detallada. Sin embargo, mientras se sospecha que existen
diferencias clave en los mecanismos de desarrollo de los varios periodos de

1

crecimiento ', muchas de las fuerzas inductoras de la diferenciacién y de la

organogénesis contintan siendo un misterio.

El desarrollo humano esta dividido en periodo embrionario (primeras 8

semanas de gestacion) y periodo fetal (restantes 32 semanas de gestacion) ™°.

El periodo embrionario se caracteriza por la altamente sofisticada
interaccion celular que produce la migracion dinamica con formacién de los
organos. La organogénesis o la formacién de los 6rganos, depende de la
interaccion de fuerzas de remodelacién especializadas entre las capas de
mesodermis y epidermis que se forman en las primeras semanas. El estudio de
estas interacciones mesodermis-epidermis demostraron cuan esenciales son
para el crecimiento epitelial activo, para la reorganizacién celular, la cavitacion
y la modelacién del érgano, responsables de la morfogénesis de la epidermis
en el primordium de cada érgano, incluyendo la laringe. El aparecimiento de la
crista laringotraqueal, por ejemplo, se debe a fuerzas inductoras en el intestino
primitivo, posiblemente relacionadas con el aumento de los niveles de

glicégeno, fosfatasa alcalina y ribonucleoproteina *'.
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Efectos teratogenéticos y verdaderas anomalias del desarrollo son el
resultado directo de alteraciones en la progresion normal de la
organogénesis'?. El primordio de un érgano tiene la mayor capacidad de
diferenciacion, volviéndose altamente sensible a agentes nocivos o a la
agresion . El estadio de desarrollo embriolégico atingido y la duracién de
agresion determinan la extension de los dafios. Durante la fase de desarrollo
primordial de la laringe y de la traquea, factores teratogénicos pueden inhibir la
proliferacion celular, la reorganizacion, la cavitacion y la remodelacion,

resultando membranas, atresias o estenosis 1

Después del periodo embrionario, el periodo fetal representa las
restantes 32 semanas de gestacion normal humana. Durante este periodo, los
organos formados en el periodo embrionario sufren otras alteraciones mas alla
del simple aumento de tamafo; se establece la actividad fisiolégica y los
componentes individuales se integran en sistemas funcionales de 6rganos. Las
extremidades se desarrollan en secuencia, de la region proximal a la distal,
desde los esbozos de los miembros hasta las manos, y finalmente los rayos
digitales. El desarrollo laringeo precede al desarrollo del restante diverticulo
respiratorio, que sigue en secuencia al rostro caudal. A pesar del importante
papel de la laringe en la funcion de un sistema respiratorio maduro, se ha
demostrado que el crecimiento laringeo funcional esta relacionado con la
succidon del dedo y con la deglucion, que se desarrolla con el crecimiento del
miembro y la aproximacion del dedo 8. Es esta integracion funcional, en
oposicion a la formacion estructural, que distingue el periodo fetal del periodo

embrioldgico.

La combinacion del crecimiento morfolégico y funcional continua a lo
largo del periodo post-natal y la infancia. Como se vera mas adelante, en el
caso de la laringe la maduracion del sistema respiratorio y alimentar provoca
una alteracion dramatica de la posicion vertical de la laringe relativamente a

otras estructuras .
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DESARROLLO EMBRIOLOGICO

El desarrollo humano esta dividido en periodo embrionario (primeras 8
semanas de gestacion) y periodo fetal (restantes 32 semanas de gestacion) '°.
De acuerdo con el estadificaciéon de Carnegie, el periodo embrionario posee 23
estadios de desarrollo, cada uno de los cuales con una caracteristica particular

no observada en el estadio previo.

Durante la primera semana de existencia, el embrion humano se
transforma de una simple célula suelta, el zigoto, a una moérula de células
conocida como blastocisto. De acuerdo con el sistema de Carnegie, el embrion
ha pasado por cinco de los veintitrés estadios del periodo embrionario cuando
llega a la forma de blastocisto implantado. En la segunda semana, el embrién
en estadio 6, se describe como un disco de dos capas de células. El disco
embrionario adquiere simetria bilateral, con extremidades cefalica y caudal, asi
como superficie ventral y dorsal. Entre los estadios 7 y 9 el disco embrionario
se vuelve convexo dorsalmente en las extremidades caudal y cefalica, y surge
la gotera neural en el plano medio. En el estadio 8, aproximadamente 18 dias
post la fertilizacion, el embrion tiene entre 1 a 1,5mm de extension longitudinal
y ocurre una expansion de la extremidad cefdlica en el plano neural que
corresponde al desarrollo de la porcion cerebral. El estadio 9 se caracteriza por
el aparecimiento de uno a tres pares de sémitos y un receso del saco vitelino

que originara el intestino primitivo 8,

Las primeras sefiales de desarrollo respiratorio aparecen en el estadio
10 o aproximadamente 22 dias post la fertilizacion. En el estadio 11, se
observan senales del desarrollo laringeo por primera vez. En esta seccion, el
desarrollo laringeo durante el periodo embrionario sera dividido en ocho fases,
estando cada una de ellas correlacionada con el estadio de Carnegie
correspondiente. A pesar de que el desarrollo es un proceso continuo, el
estudio de estas 8 fases facilita la comprensidon de los importantes

acontecimientos del desarrollo. Varios estadios criticos ocurren durante el
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desarrollo del vestibulo laringeo, e interrupciones del desarrollo en estos

estadios pueden originar anomalias congénitas.

Fase | corresponde al estadio 11 de Carnegie: aparecimiento de un
espesamiento epitelial a lo largo de la porcion ventral del intestino primitivo que
corresponde al primordio respiratorio (primera senal del sistema respiratorio
observada). El primordio respiratorio se separa del primordio hepatico por el
septum transversum, una estructura que eventualmente se desarrolla en el
tenddn central del diafragma. En este estadio inicial el intestino primitivo tiene

un lumen patente 2.

Fase Il corresponde al estadio 12 de Carnegie: el diverticulo respiratorio,
que es una extension ventral del lumen del intestino primitivo, se expande
hasta al primordio respiratorio. El local de origen del diverticulo respiratorio se
denomina pavimento faringeo primitivo; el pavimento faringeo primitivo se
desarrolla en la region glética de la laringe del adulto. La regién cefalica del
diverticulo respiratorio da origen a la region subglética de la laringe del adulto.
El pavimento faringeo primitivo esta separado del pavimento faringeo (al nivel
de la cuarta bolsa faringea) por un segmento del intestino primitivo,
originalmente clasificado por Zaw-Tun y Burdi como laringofaringe primitiva;
ésta probablemente da origen a la laringe supraglética. El diverticulo
respiratorio da origen a dos proyecciones bilaterales denominadas gajos
broncopulmonares, que probablemente se desarrollan en el tracto respiratorio
inferior. Si se quitase la pared dorsal del intestino primitivo se observaria el
pavimento faringeo; la hendidura vertical que apareceria a la Vvista
representaria la apertura en la laringofaringe primitiva.

Alteraciones dinamicas ocurren en éste y en los estadios subsecuentes
a la region del intestino primitivo. Por ejemplo el corazén y el primordio hepatico
proliferan rapidamente en oposicion al septum transversum. Estas diferentes
fuerzas ejercidas en la regidon adyacente al intestino primitivo llevan a un gran
crecimiento de éste, que puede ser medido con la distancia entre el primordio

respiratorio y el primordio hepatico.
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Fase lll corresponde al estadio 13 e 14 de Carnegie: mientras la region
del intestino primitivo y el diverticulo migran en el sentido cefalico, los gajos
broncopulmonares se dirigen caudalmente y ventralmente. Como resultado del
desarrollo de los dos bronquios principales, la carina se desarrolla, la infraglotis
se origina de la porcidon cefalica del diverticulo respiratorio con la forma
caracteristica de un triangulo invertido cuando seccionado en un plano sagital,
y de un triangulo cuando seccionado en un plano coronal (analogo al conus
elasticus en la laringe adulta), y la distancia entre la carina y el diverticulo
respiratorio aumenta dando origen a la traquea.

Durante este estadio ocurre un aumento de la extensién longitudinal de
la traquea y del esdéfago. Anatdmicamente el eséfago esta proximo a la carina.
Un compromiso vascular en el desarrollo del eséfago puede causar atresia
esofagica o fistulas traqueoesofagicas. A su vez, un compromiso vascular en
esta fase puede causar agenesia traqueal o estenosis traqueal con anillos
traqueales completos. Estas anomalias estan asociadas a un desarrollo
laringeo y pulmonar relativamente normal, porque la agresion esta limitada a la

region de desarrollo de la traquea.

Fase IV corresponde al estadio 15 de Carnegie: la laringofaringe
primitiva corresponde al segmento del intestino primitivo que se extiende de la
cuarta bolsa faringea hasta la infraglotis inferior. La porciéon ventral de esta
region del intestino primitivo se queda comprimida bilateralmente por el
desarrollo del mesodermo de los cartilagos laringeos, de los musculos y de los
arcos branquiales arteriales. Eventualmente, ocurre obliteracion del lumen
ventral de la laringofaringe primitiva dando origen a la lamina epitelial.
Elevaciones bilaterales del pavimento faringeo medio dan origen a los esbozos
aritenoides. Esto ocurre al mismo nivel anatémico de la cuarta bolsa faringea.
En este estadio, la forma caracteristica de la infraglote es observada en los dos
planos: sagital y coronal. Mientras la infraglote queda separada de la carina con
la formacion de la traquea. Una pequena elevacion, que se desarrolla de la
porcion mas posterior de la eminencia hipobranquial corresponde al esbozo

epigldético. Si se quitase la pared dorsal del intestino primitivo, la entrada para la
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laringofaringe primitiva tendria ahora una forma de T, entre los dos esbozos

aritenoideos y el esbozo epiglético central.

Fase V corresponde al estadio 16 de Carnegie: la lamina epitelial
continua a obliterar la faringolaringe primitiva de la regiéon ventral en direccién a
la region dorsal. La obliteracion de la faringolaringe es completa, excepto en
una estrecha comunicacion entre la hipofaringe y la infraglotis denominada
ducto faringoglético. Ademas empieza a desarrollarse entre los esbozos de las
dos aritenoides y la epiglotis, una depresion denominada cecum laringeo. El
cecum laringeo desciende a lo largo de la porcion ventral de la lamina epitelial.
En una perspectiva dorsal, la entrada en forma de T para la laringofaringe

primitiva queda mejor definida.

Fase VI corresponde al estadio 16 y 17 de Carnegie: el cecum laringeo
que tiene un lumen triangular y que se va extendiendo a lo largo de la porcién
ventral de los esbozos aritenoides, continia su descenso caudal hasta que

alcanza el nivel de la regién glética.

Fase VIl corresponde a los estadios 19 a 23 de Carnegie: la lamina
epitelial empieza a recanalizarse desde la region dorsocefalica hasta la regién
ventrocaudal. En este proceso, se establece la comunicacion entre el cecum
laringeo, region ventral, y el ducto faringoglético, regién dorsal. La ultima
porcion de la laringofaringe primitiva a canalizar es al nivel glético. La
recanalizacion incompleta de la lamina epitelial puede dar origen a un espectro
completo de malformaciones, desde membranas supragléticas y gléticas hasta
atresias. El fallo completo de la recanalizacion de la lamina epitelial provoca
una atresia de tipo 1 resultando en una estenosis supragldtica. La no
recanalizacion de la lamina epitelial al nivel glético produce una membrana
glética. La recanalizacion incompleta de la lamina epitelial provoca una atresia
de tipo 2. En las atrésias de tipo 1y 2 es comun existir una estenosis subglética
asociada porque la agresion precoz impide la completa expansién y desarrollo
de la region infraglotica. En este momento aun no hay senales del ventriculo

laringeo que es una de las ultimas estructuras en desarrollarse.
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Fase VIII corresponde al periodo fetal. El sistema de Carnegie termina
en el final del periodo embrionario y no se aplica al periodo fetal. No existe
ningun sistema standard equivalente al de Carnegie de la fase embrionaria
para el periodo fetal. Durante este periodo ocurre un crecimiento lateral del
cecum laringeo, dando origen a los ventriculos laringeos. Con la completa
recanalizacion de la lamina epitelial se establece comunicacion completa entre
la supraglotis y la infraglotis. Otras pequefias modificaciones surgen también en
este periodo, como es el caso de la transformacion del epitelio columnar de la
traquea en epitelio pseudoestratificado ciliado, con los cilios apareciendo cerca
de la décima semana. Entre el segundo y el tercer mes, la faringe es
relativamente mas espaciosa y el lumen laringeo continta en el lumen de la
traquea permaneciendo en hendidura al nivel de los aritenoides. La epiglotis
sufre una condrificacion tal como el hioides y los cartilagos aritenoides. La
lamina tiroides se funde en la porcién caudal y permanece con una incisura
mediana en la region cefalica. Las apdfisis inferiores de la tiroides se articulan
con el cartilago cricoides en desarrollo, y los cartilagos aritenoides se articulan
en la region dorsal con el cartilago cricoides. Después del tercer mes los
ventriculos laringeos ya se encuentran completamente definidos. Los
componentes esqueléticos de la laringe inicialmente organizados de forma
compacta empiezan a sufrir espaciamiento craniocaudal, de forma que el
contacto existente entre el cartilago tiroides y el hioide deja de existir. Los
procesos vocales de los aritenoides se encuentran completamente definidos
cerca del quinto mes. En este momento, ya es posible identificar los musculos
interaritenoideos y tiroaritenoideos, asi como el cricotiroideo y el
cricoaritenoideo lateral. El lumen laringeo se extiende rapidamente con el
ventriculo laringeo limitado por los repliegues superiores e inferiores de los
musculos tiroaritenoideos en desarrollo. El epitelio laringeo asume
gradualmente de dos a cuatro capas de células cubicas o cilindricas ciliadas,

pero una clara estratificacion sélo es evidente después del parto 2.
La musculatura extrinseca de la laringe se origina a partir de una cresta

epicardial como parte de la masa muscular primitiva del infrahioideo sufriendo

posterior diferenciacion.
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La laringe crece rapidamente a un ritmo mayor que el de la traquea,
duplicando el diametro de la glotis del quinto al noveno mes. Casi al final del
periodo fetal, la laringe tiene la forma caracteristica de un embudo que se abre
en angulo discreto en la traquea. Al final del periodo embrionario la laringe esta
situada inmediatamente delante de la base del occipital, mientras que al final
del noveno mes, el cartilago cricoides esta alineado con el borde inferior del

cuerpo de la cuarta vértebra cervical .

La figura anexada al final del capitulo resume las ocho fases del
desarrollo laringeo. Fistulas traqueoesofagicas, atresias esofagicas vy
agenesias traqueales son algunas malformaciones que resultan de agresiones
precoces durante la embriogénesis con alargamiento rapido del intestino
primitivo. Compromisos vasculares de estas estructuras pueden desempefiar
un papel importante en la patogénesis de estas anomalias. Recanalizaciones
incompletas de la lamina epitelial producen una variedad de anomalias gléticas
y supragldticas. La infraglotis observada precozmente durante el desarrollo
tiene la forma caracteristica del conus elasticus del adulto y en ningun punto
del desarrollo su lumen se encuentra obliterado. Si ocurriese una estenosis
congeénita subgldtica existiria una estenosis concomitante supraglotica, caso de
las atrésias laringeas tipo 1y 2 ". El movimiento de la reabsorcion/necrobiosis
ocurre, como Yya fue referido, desde el dorso hasta la region ventral y desde la
region cefalica hasta la region caudal, encontrandose con el vestibulo al nivel
de los ligamentos vocales. Este hecho podra explicar la razon por la que las
membranas posteriores son extremamente raras y las anteriores las mas
frecuentes.

Todo el conocimiento sobre el desarrollo normal embrionario es de
extrema importancia, no solamente para esclarecer anomalias congénitas, su
forma y momento de instalacién, sino también para prevenirlas. Todavia hay

mucho que aprender.
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A B C

Figura 1 — Fase VIl del desarrollo laringeo.

A — Atresia Tipo 1 resulta en una estenosis supraglética completa

B — Atresia Tipo 2 resulta en una estenosis supraglética

C — Atresia Tipo 3 resulta en una membrana glética.

(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. 1997 — Holinger LD, Lusk RP, Green CG).
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IV 14-15

V 16 VI 17-18 V” 19-23

Vl” fetal

Figura 2 — Resumen de las 8 fases del desarrollo laringeo.
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. 1997 — Holinger LD,
Lusk RP, Green CG).
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2.2. ANATOMO-FISIOLOGIA LARINGEA Y TRAQUEAL DEL NINO

LARINGE

La laringe es un segmento del aparato respiratorio responsable por las
funciones de esfinter y de proteccion de las vias aéreas inferiores, respiratoria

y fonatoria. Se sittia entre la faringe y la traquea ™.

El esqueleto laringeo esta constituido por cartilagos hialinos articulados

por articulaciones sinoviales sostenidas por musculos y ligamentos ™.

Al nacimiento, la laringe infantil tiene aproximadamente un tercio del
tamario de la laringe del adulto '°, y mide cerca de 7mm y 4mm en los planos

61 A su vez, muchas estructuras son

sagital y coronal, respectivamente
relativamente mayores que en el adulto, como por ejemplo los procesos
vocales de los cartilagos aritenoides, los cartilagos cuneiformes, los aritenoides
y el tejido que comprende la laringe supraglética posterior '°. La subglotis es el
espacio mas estrecho de la laringe en el nifio y mide cerca de 4,5mm al
nacimiento. Con el crecimiento, el cartilago cricoides pierde el exceso de masa
de la infancia y los aritenoides también disminuyen su tamafio provocando en

el alargamiento de las cuerdas vocales .

La laringe del nifio esta localizada en una posicion mas alta que la del
adulto. El cartilago cricoides esta colocado aproximadamente al nivel de la 42
vértebra cervical. Con el crecimiento del nifio, el cartilago cricoides baja hasta
el nivel de la 62 vértebra cervical hasta alcanzar la 72 vértebra cervical cuando

sea adulto °.

Con esta localizacion mas superior, la epiglotis queda por detras y por
encima de la uvula, facilitando el paso del aire de la nariz para la laringe. Los
alimentos son dirigidos lateralmente en direccién a los senos piriformes. De

esta forma, en los nifios pequefos, la alimentacion y respiracién pueden ocurrir
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al mismo tiempo sin interrupcién ™. Los repliegues ariepigléticos son mas altos
y evitan la entrada de liquidos de los senos piriformes hacia la laringe . El
nifio pierde la habilidad de juntar la laringe con el paladar blando en torno a los
12-18 meses de edad, momento en el que la lengua empieza a bajar en

direccién a la faringe y la laringe asume una posicién mas inferior '"'8".

En el nifio hay un angulo mas agudo entre la glotis y la epiglotis. La
laringe se inclina hacia abajo y adelante, permitiendo que la epiglotis se incline

hacia la laringe mas rapidamente '°.

La epiglotis se proyecta verticalmente en el adulto, mientras que en el
nifio es inclinada mas posteriormente y proporcionalmente mas tubular o en

forma de omega '

. Tiene una consistencia menos rigida y, ya que es mas
flexible y tiene una base relativamente instable, promueve un soporte menos
funcional. Este factor, asociado a un esqueleto cartilaginoso laringeo menos

rigido, aumenta el colapso del cartilago durante la respiracion ™.

El cartilago cricoides, que tiene una forma de anillo completo, presenta
un dibujo tipo “V” en su mitad superior en contraste con la porcion inferior que
tiene una forma circular. Esto proporciona una forma eliptica al lumen
subglético, que es mas evidente en el nifo que en el adulto ' Debido al hecho
de que la lamina posterior del cricoides es puntiaguda hacia atras en el nifio, el
arco cricoide anterior es la estructura palpable mas prominente debajo del

hueso hioides .

La laringe crece de acuerdo con el crecimiento del nifio, siendo este
particularmente mayor en la pubertad. El formato tipo “T” del vestibulo laringeo
se vuelve mas redondo y oval. El saculo laringeo se torna menor. El ventriculo
laringeo se vuelve mas largo dorso-ventralmente 2°. En mayores de 20 afios de

edad, se observa la osificacidn de los cartilagos laringeos .
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La mucosa del revestimiento de la
,I laringe infantil se vuelve facilmente
edematosa después de una irritacion '8,
porque el epitelio y el tejido conectivo

estan débilmente ligados *°.

Las cuerdas vocales miden cerca
de 6 a 8mm de extension longitudinal al
nacimiento. Aproximadamente, mitad de
cada cuerda vocal es -cartilaginosa
comparada con un tercio, 0 menos, en el

adulto .

Figura 3 — Comparacion de las estructuras de la
anatomia del nifio con la del adulto.

(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology.
1997 - Holinger LD, Lusk RP, Green CG).

La estructura de las cuerdas vocales se modifica durante toda la vida:

— El recién-nacido tiene la lamina completamente indiferenciada. No
hay individualizacion del ligamento vocal (formado por las capas intermedia y
profunda de la lamina propia).

— Entre 1 a 4 afnos de edad aparece un esbozo del ligamento vocal.

— Entre 6 a 15 anos de edad se inicia la diferenciacion de las capas y
el ligamento vocal se vuelve mas espeso.

— Al final de la adolescencia las tres capas de la lamina propia ya
pueden ser individualizadas: capa superficial (muy flexible, pobre en
fibroblastos, también conocida como espacio de Reinke), capa intermedia (con
mas fibras elasticas y pocos fibroblastos mas que la anterior) y capa profunda

(con fibras colagenosas y muchos fibroblastos) ™.
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En los recién-nacidos, la macula flava anterior y la macula flava
posterior, situadas en los puntos de insercion de las cuerdas vocales al
cartilago tiroides y al proceso vocal del aritenoides respectivamente, presentan
los mismos diametros que en el adulto, a pesar de que la actividad de los
fibroblastos es menor. Con el estimulo vibratorio de las cuerdas vocales se
produce un aumento de esta actividad celular controlando la sintesis de los
elementos fibrosos del ligamento vocal, o que puede sugerir que la macula

flava podria ser la responsable de la génesis del ligamento vocal 4,

TRAQUEA

La traquea se extiende del borde inferior del cartilago cricoides hasta la
carina. Tiene una extension longitudinal de 4cm y un diametro de 3,6mm en el
recién-nacido, alcanzando 11 a 13cm de extension longitudinal y 12 a 23mm de
diametro en el adulto.

Las paredes anteriores y laterales estan sostenidas por 16 a 20
cartilagos en forma de herradura (Williams PL. 1980). La porcion posterior de la
traquea esta constituida por musculo traqueal y tejido elastico y fibroso,

formado a razon de 4.5:1 entre la traquea cartilaginosa y la membranosa *°.
La traquea en el nifio tiene apenas una funcién pasiva en la respiracion’.
El crecimiento traqueal puede ser interrumpido en algunos sindromes,

como el sindrome de DiGeorge, displasias esqueléticas o rubéola intra-uterina,

llevando a una traquea anormalmente corta 2.
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A. Newborn

B. Adult

Figura 4 — Relacién de la laringe con la columna cervical
(The Pediatric Airway. 1995 — Myer CM, Cotton RT, Shott SR).
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2.3. DEFINICION, SINTOMATOLOGIA Y CLASIFICACION DE LAS
MALFORMACIONES CONGENITAS LARINGOTRAQUEALES

DEFINICION

Las malformaciones congénitas de la laringe han sido estudiadas por
varios laringélogos vy, a lo largo de los afios, han sido clasificadas de modo
distinto seguin los autores '°. A su vez, la sintomatogia mas frecuente y los

métodos de diagnostico mas eficaces han sido discutidos y estudiados.

Schaffer A.J. 1965 23, describe una lista de siete factores responsables
por las malformaciones congénitas:

— Defectos de los genes (los defectos familiares y hereditarios son
transmitidos como dominantes, recesivos, o como defectos ligados al sexo).
Las mutaciones genéticas pueden producir nuevos defectos

— Irradiacion fetal

— Agentes quimicos

— Excesos o deficiencias vitaminicas

— Infecciones maternales virales

— Falsa implantacion del 6vulo

— Factores mecanicos en el utero.

SINTOMATOLOGIA

El llanto ronco o ausente del nifio al nacimiento sugiere una anomalia

congénita, con o sin alteraciones de la respiracion asociadas .
Segundo, Holinger L. 1997 %°, los sintomas mas comunes de las

malformaciones congénitas de la laringe son respiratorios, dificultad en la

deglucion y anomalias en la fonacion. La laringe tiene dos funciones principales
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que son la respiracion y la fonacion. Cualquier anormalidad anatémica o
fisioldgica puede producir disturbios de estas funciones. La laringe tiene

también una funcion protectora.

Los sintomas del mal funcionamiento de la primera y mas importante de
estas funciones, la respiracién, pueden variar desde el simple estridor hasta
episodios de disnea, taquinea, cianosis y retraccion supraesternal, infrasternal,
infraclavicular y intercostal. Es necesario saber cuando empieza el estridor;
cuanto tiempo esta presente, si es agudo o cronico; cual es su progresion,
variabilidad y severidad; la relacion con la inspiracién y expiracion; y el efecto
con el suefio, la alimentacion, el llanto, la postura y la posicion de la cabeza del

nifio 2.

La afectacion patolégica de la segunda funcién de la laringe, la
fonacion, produce alteraciones del llanto, que puede ser ronco o ausente, débil
o soplado, sofocado o muy agudo, dependiendo del tipo de lesién. El llanto
débil ocurre en los disturbios neurolégicos o en las membranas gléticas. La voz
ronca es caracteristica de las infecciones y de los tumores. Una voz o un grito

anormal son sefial de anomalias de las cuerdas vocales '°.

CLASIFICACION

Mientras Holinger P. et al. 1967 ?* clasificaron las malformaciones
laringeas en seis grupos de acuerdo con el tipo de patologia, Cotton RT. et al.
1981 ?” describieron otra clasificacion de acuerdo con la localizacién de las
lesiones. En nuestro trabajo, clasificamos las malformaciones congénitas
basandonos en la clasificacion de Holinger P. %, y la completamos con algunas
patologias de la clasificacion de Cotton RT. *. No lo hemos hecho con la
pretension de hacer una nueva descripcidn, sino con la intencion de englobar

en nuestro estudio, el mayor numero de enfermedades.
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CLASIFICACION DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS
LARINGOTRAQUEALES

1 — Anomalias cartilaginosas
- Laringomalacia
- Ausencia o deformidades
. Ausencia congénita de epiglotis
. Epiglotis bifida

. Hendidura laringotraqueoesofagica

2 — Quistes y laringoceles
- Quistes saculares
- Laringoceles
- Quistes canaliculares

- Quistes del canal tireogloso

3 — Membranas, estenosis y atresias
- Membranas supragldticas
- Membranas gl6ticas
- Membranas subgléticas
- Estenosis subgléticas

- Atresias laringeas

4 — Duplicacién de las cuerdas vocales

5 — Lesiones neuroldgicas
- Paralisis de las cuerdas vocales
- Hipotonia faringolaringea

- Incoordinacion laringea
6 — Anomalias vasculares

- Hemangioma

- Linfangiomas
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7 — Otras malformaciones laringeas
- Sindrome “Cri du chat”
- Neurofibromatosis de la laringe
- Artrogriposis multiple congénita

- Laringoptosis

8 — Malformaciones traqueales
- Atresias y aplasias traqueales
- Estenosis traqueales
- Diverticulo congénito de la traquea
- Traqueomalacia

- Fistula traqueoesofagica
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2.4.1. ANOMALIAS CARTILAGINOSAS

2.4.1.1. LARINGOMALACIA

En 1853, Rilliet y Barthez detectaron que habia muchos nifios que
nacian con un estridor, que mejoraba y perdia sus caracteristicas de sonido
respiratorio perturbado, al final del primer afio de vida. En 1892, Thomson

describe la alteracion “estridor laringeo congénito” %2.

El término laringomalacia fue descrito por Jackson C. y Jackson CL. en
1942 ?°. “Laringomalacia, el estridor laringeo congénito, es una comun y
transitoria forma de estridor en nifios, que esta asociada a la suave y anormal

flacidez de los cartilagos laringeos”.

Belmont JR. y Grundfast K. 1984 2?® describen “el estridor laringeo
congeénito como una alteracidon en la que la unica anomalia de las vias aéreas
superiores identificada, seria el prolapso de las estructuras de la supraglotis

durante la inspiracion”.

Esta es la malformacion congénita laringea mas frecuente (50 a 75%) 2°.

ETIOLOGIA

La etiologia auin es desconocida, pero Holinger P. y Brown WT. 1967 %,
propusieron una explicacion fundamentada sobre un modelo embrioldgico. La
epiglotis se forma a partir del tercer y el cuarto arco branquial. Hay un
desarrollo mas rapido del tercer arco, que lo alarga causando el

abarquillamiento de la epiglotis en si misma.

41



entidades patologicas

Narcy P. y Andrieu-Guitrancourt J. 1979 *°, sefialaron que lo mas
probable seria que se tratara de un retraso en la maduracién del control neuro-
muscular de la estructura faringolaringea. Sin embargo, Belmont JR. y
Grundfast K. 1984 2% defendieron la presencia de una anomalia de la
musculatura laringea intrinseca y extrinseca dando un defecto de la suspension

de la laringe.

CLASIFICACION

Roger G. y Garabédian EN. 1996 *', definieron la laringomalacia en
formas anteriores, posteriores y globales, segun la predominancia o la
asociacién de una bascula de la epiglotis y/o de las estructuras posteriores de

la laringe.
Holinger LD. 1997 # clasifica la laringomalacia en cinco grupos:

— Tipo 1: colapso hacia dentro de los repliegues ariepigloticos.

— Tipo 2: una epiglotis larga y tubular, asociada normalmente a la de
tipo 1.

— Tipo 3: colapso anterior y mediano de los cartilagos aritenoides que
ocluyen la laringe durante la inspiracion.

— Tipo 4: colapso posterior durante la inspiracién de la epiglotis contra
la pared posterior de la faringe o sobre las cuerdas vocales.

— Tipo 5: repliegues ariepigléticos cortos.
HISTOLOGIA

No han sido detectadas evidencias concluyentes de que haya anomalias
histoldgicas *2.

Keleman G. 1953 no ha detectado diferencias uniformes entre nifos

normales y con estridor *.
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El examen histopatologico de 10 especimenes con laringomalacia
severa que han necesitado intervencion quirurgica, ha revelado micro-anatomia

normal con moderado edema submucoso en todos, excepto en un enfermo 3.

Porque solo un pequeio numero de relatos documenta una alteracion
histolégica en la laringomalacia, la evidencia no soporta una patologia

estructural microscopica como causa de esta situacion 2.

Shulman JB. et al. 1976 * identificaron un aumento en la basofilia y en
la hipercelularidad en el cartilago laringeo de un nifio que tuvo laringomalacia.
Este ejemplo demuestra que estas alteraciones histoldégicas no tienen
necesariamente origen en una condropatia identificable o en otra anormalidad

estructural %,

SINTOMATOLOGIA

Los sintomas disminuyen gradualmente con el crecimiento de la laringe

y usualmente desaparecen a los 18 meses de edad *°.

El estridor tipico de las laringomalacias es agudo y vibratorio, audible
durante la inspiracion, con mas frecuencia intermitente que constante, y puede
exacerbarse con el llanto, la alimentacion, la postura y el suefio. Puede haber

retraccion intercostal, supraesternal o epigastrica %°.

La presencia de un reflujo gastroesofagico en estos nifos esta presente
entre el 30 y 80 % de los casos siendo su origen doble. Por una parte, la
inmadurez neuromuscular determina el relajamiento del esfinter esofagico y de
las paredes del eséfago; por otra, las presiones negativas que se generan en el
térax durante la inspiracion forzada, propiciarian el vaciamiento alto del
estdmago y por tanto el reflujo. Al mismo tiempo, es comun la presencia de una
estenosis subglética simultdanea de tipo inflamatorio.que suele ser provocada

por el reflujo *'.
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DIAGNOSTICO

El diagnéstico se
hace con la historia y el
examen fisico, seguidos
de radiografia simple de
la laringe en perfil y

confirmado con

endoscopia %°.

Figura 5 — Varios mecanismos de laringomalacia.
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. 1997 — .
- Holinger LD, Lusk RP, Green CG). Para  McGill T.

1984 *  se puede
obtener un diagndstico eficaz con la laringoscopia directa, evaluando los

movimientos dinamicos de la laringe.

Segun Gonzalez C. et al. 1987, que en un estudio efectuado en 59 nifos
con laringomalacias encontraron 16 nifios (27%) con otras malformaciones
laringotraqueales asociadas, la completa evaluacion del tracto respiratorio es
fundamental 2.

Se debe realizar una Phmetria esofagica y faringea para descartar la
existencia de un reflujo gastroesofagico latente. Para ello, se monitoriza el
paciente durante 24 h con la colocacién de doble electrodo, faringeo y

esofagico *’.
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2.4.1.2. AUSENCIA O DEFORMIDADES

2.4.1.2.1 AUSENCIA CONGENITA DE LA EPIGLOTIS

La ausencia congénita de la epiglotis es una anomalia muy rara.
Es una anormalidad embriolégica que afecta al tercer y cuarto arco

branquial con alteraciones dramaticas en la formacion de la laringe *.

Holinger P. et al. 1967 ** describieron dos casos, ambos con severas
estenosis gléticas asociadas.

Clarés A. y Clarés P. 1999 " controlaron un caso de hipoplasia severa
de la epiglotis asociada a una malformacioén supraglética, con estenosis glética

y subgldtica-traqueal sin necesidad de traqueotomia.

2.4.1.2.2. EPIGLOTIS BIFIDA

La epiglotis bifida es una rara anomalia congénita laringea descrita por
primera vez en 1874 3°. El aspecto de la anomalia es de una epiglotis dividida
hasta su base. Es una anomalia laringea congénita poco comun y que puede
presentarse, como la laringomalacia, con un estridor inspiratorio y disnea

obstructiva, por bascula posterior inspiratoria de los fragmentos epigloticos 40,

Healy GB. et al. 1976 describieron que la asociacion de la epiglotis bifida
con la polidactilia surge, porque los dedos y la epiglotis estan en el mismo paso
del desarrollo embrionario humano, y estan relacionados con el origen de la
eminencia hipobranquial de la epiglotis en el embrién *'. Existe un modelo de

hereditariedad de la epiglotis bifida con la polidactilia descrita por McClay JE. et
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al. 1997. Esta patologia puede estar asociada con sindromes congénitos, como
| 42,

el sindrome Pallister-Hal

Han sido descritos tres casos de epiglotis bifidas asociadas a

hipopituitarismo *°.

El diagnostico se realiza por exploracion endoscépica de la faringe-

laringe, palpando la incisura interepiglética *'.

2.4.1.2.3. HENDIDURAS LARINGOTRAQUEOESOFAGICAS

La hendidura laringotraqueoesofagica es una anomalia congénita de la

* 'y han sido descritas menos de 150 en toda la

laringe muy poco comun
literatura mundial .
Es una anomalia que puede ocurrir en varios miembros de una familia y

la hereditariedad es autosémica dominante *°.

Las hendiduras laringeas pueden estar asociadas a agenesias
traqueales y a multiples anomalias congénitas de otros érganos “¢, como
atresias esofagicas con o sin fistulas traqueoesofagicas, hendidura labial o del
paladar, defectos cardiacos congénitos y anomalias gastrointestinales o

2 Los enfermos

genitourinarias (hipospadias y los rifiones hipoplasticos)
portadores del sindrome G, del sindrome de Optiz-Frias y del sindrome

Pallister-Hall pueden presentar hendiduras laringeas aad
La mortalidad de los enfermos con hendiduras laringotraqueoesofagicas

es muy alta, estando 93% de la mortalidad asociada a la afectacidon

intratoracica y 43% en la hendidura que se limita a la laringe **.
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ETIOLOGIA

Ferguson CF. 1970 ' describié que, embrioldgicamente, el cricoides
puede mostrar condrificacion en la séptima u octava semana, pero en esta
situacion la hendidura interaritenoidea se vuelve mas profunda de lo usual,

antes del desarrollo de la condrificacion.

Las hendiduras laringotraqueoesofagicas son provocadas por el fallo de
la fusién del septum laringotraqueal y de la lamina dorsal del cartilago
cricoides, que ocurre entre el 30° y el 45° dia, explicando las frecuentes

3

malformaciones asociadas *°. En funcion de la fase del desarrollo en que

ocurre la perturbacion, se determina si la hendidura es submucosa, parcial o

47

completa. Las hendiduras parciales son las mas comunes La menor

manifestacion de este defecto de fusion es una hendidura interaritenoidea **.

Durante el embarazo es frecuente el antecedente de polihidramnios *’.

CLASIFICACION
Las hendiduras laringotraqueales fueron clasificadas en:

— Tipo 0: Hendiduras interaritenoideas bajando hasta el nivel del plano
gldtico, sin llegar al cricoides.

— Tipo 1: Hendiduras envolviendo el cricoides hasta su polo inferior.

— Tipo 2: Hendiduras laringotraqueales (parte superior de la traquea).

— Tipo 3: Hendiduras laringotraqueales completas hasta la carina.
Las mas comunes son las tipo 0 y 1. Las de tipo 3 son muy raras y

practicamente incompatibles con la vida, tanto por la dificultad de correccién

quirGrgica, como por las gravisimas malformaciones asociadas *'.
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SINTOMATOLOGIA

Los sintomas pueden variar entre asintomatico en los casos ligeros,

hasta la dificultad respiratoria, dificultad de deglucién, aspiracion recurrente y

eventualmente cianosis. En los casos severos no es compatible con la vida “8.

Las hendiduras anteriores medianas de la laringe son normalmente no

sintomaticas. La mayoria de los nifios tienen otras malformaciones letales y el

prondstico es pobre °.

5
¥

Figura 6 — Hendidura laringea posterior.

Y
L

El llanto puede ser débil o estar
ausente. El estridor es la mayoria de
las veces inspiratorio y producido por el
colapso de las estructuras
supragloticas y de la mucosa
redundante, hacia dentro del lumen
laringeo. Si hay asociada una
traqueomalacia, puede existir un

estridor espiratorio %°.

El reflujo gastroesofagico

siempre esta presente ¥'.

(The Larynx - second edition. 1993 —Tucker HM).

DIAGNOSTICO

El diagnéstico se hace con estudio radiologico de la laringe, térax y

esoéfago, con laringoscopio y endoscopia rigida, asociando la broncoscopia y la

esofagoscopia para evaluar la extension de las lesiones 37
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2.4.2. QUISTES Y LARINGOCELES

2.4.2.1. QUISTES SACULARES

Abercrombie en 1881 fue el primero en describir el quiste sacular y en
clasificarlo como congénito, *°. En 1967 Suehs OW. y Powell DB. *° refirieron
solamente 27 casos descritos en la literatura. La mayor serie que se ha

recolectado describe 20 casos en un periodo de 15 afios *°.

ETIOLOGIA

El quiste sacular, también denominado quiste congénito de la laringe o
mucocele laringeo, se distingue del laringocele, porque el lumen esta aislado
del interior de la laringe y no contiene aire. Los quistes saculares son

51 Son

submucosos y cubiertos con una membrana mucosa normal
normalmente no pediculados. Cuando se abren su contenido es un liquido

amarillo fluido, fino o viscoso que puede contener elementos sanguineos 19,

Se han descrito varios mecanismos para explicar la formacion de los
quistes saculares, pero, por su localizacién, estos quistes son ciertamente
resultado de un fallo del desarrollo en el mantenimiento de la permeabilidad del
orificio sacular *2. Es probable que los quistes sean el resultado de simples
disturbios en el desarrollo fetal y no una genuina malformaciéon embrionaria.

Los quistes congénitos y laringoceles tienen desarrollos similares %°.

CLASIFICACION

En 1970, De Santo *' clasificd los quistes laringeos como los de tipo

sacular o ductal. Los quistes saculares podrian surgir en el saculo del
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ventriculo, como resultado de la atresia del orificio ventricular. Los de tipo
ductal, la mayoria de las veces en la valécula, parecian surgir de la obstruccion
de los ductus de las glandulas submucosas °*. También para Holinger LD. et al.

1997 %, hay dos tipos de quistes saculares:

— EI quiste sacular lateral se extiende posteriormente y superiormente
hacia dentro de la falsa cuerda vocal y del repliegue ariepiglotico, desde el
orificio no permeable del saculo.

— El quiste sacular anterior se extiende medialmente y posteriormente
desde el origen del orificio no permeable del saculo, para introducirse hacia

dentro del lumen laringeo entre las verdaderas y las falsas cuerdas.

SINTOMATOLOGIA

La sintomatologia es variable, dependiendo del volumen del quiste. Hay
un estridor de aparecimiento progresivo, asociado a disnea, variable con la
posicion del enfermo. Las dificultades de alimentacion y los accesos de

cianosis pueden estar asociadas “°.

Figura 7 — Quiste sacular.
(The Larynx - second edition. 1993 — Tucker HM)

DIAGNOSTICO

El nico método que permite describir la lesién es la endoscopia *°.
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2.4.2.2. LARINGOCELES

Los laringoceles son muy raros en nifios y mas comunes en adultos,

presentandose la mayoria de las veces en la quinta década *°.

ETIOLOGIA

Un laringocele es una dilatacion anormal o hérnia del saculo. Representa
la dilatacion del ventriculo de Morgagni hacia fuera de los limites del cartilago

laringeo **.

Comunica con la laringe y se queda lleno de aire, pero a veces puede
quedarse temporalmente distendido con mucus. Puede estar presente en el
cuello como una hernia, por medio de la membrana tirohioidea, con una
localizacion edematosa que aumenta con el llanto, el esfuerzo, la tos o el

grito®.

CLASIFICACION

Los laringoceles en los nifios pequefios pueden ser tanto congénitos
como adquiridos. En las formas congénitas la causa suele ser una
malformacion del saculo ventricular, mientras que en las formas adquiridas hay
factores externos que provocan el aumento de presién intraventricular. Entre
estos factores, hay que citar el comportamiento vocal de esfuerzo exagerado,

los papilomas u otros tumores en el ventriculo *’.
Los laringoceles estan clasificados como internos si  estan

completamente dentro del cartilago laringeo, o externos si penetran la

membrana tirohioidea. Un tercer tipo es el combinado que engloba a los dos °°.
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SINTOMATOLOGIA

Los laringoceles se tornan clinicamente perceptibles cuando se insufla
aire hacia dentro, o cuando se rellena por una coleccion de liquido.

Los sintomas son los de
cualquier lesion obstructiva de Ia
laringe, dificultad respiratoria,
alteraciones vocales y/o alteraciones de

la deglucién °.

DIAGNOSTICO

Los laringoceles deben ser
diagnosticados solamente cuando son
sintomaticos y no por hallazgos
radiograficos. El diagndstico definitivo

se hace con laringoscopia directa,

porque los sintomas son intermitentes y

puede ser necesaria mas de una

Figura 8 — Laringocele combinado. observacion *. En los nifios mas
(The Larynx - second edition. 1993 — '
Tucker HM). grandes, el diagndstico de los

laringoceles combinados se identifica
con el aparecimiento de una masa en el cuello cuando se realiza la maniobra

de Valsalva %°.

2.4.2.3. QUISTES CANALICULARES

Estos quistes representan 3/4 de los casos de quistes en la infancia y
son sobre todo observados en todo el espacio supraglético al nivel de la

epiglotis, repliegues ariepigléticos o al nivel de la valécula *°.
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En esta ultima localizacion pueden ser muy voluminosos y responsables
por la bascula posterior de la epiglotis, llevando a una sintomatologia similar a
la de la laringomalacia. El agravamiento de la disnea con el decubito dorsal

puede ser una llamada de atencion para el diagndstico 40,

Figura 9 — Quiste de la valécula.
(Surgical Atlas of Pediatric Otolaryngology.
2002 - Bluestone CD, Rosenfeld RM).

2.4.2.4. QUISTES DEL CANAL TIREOGLOSO

Los quistes del canal tireogloso son encontrados en la base de la
lengua. Generalmente son alargamientos quisticos de la porciéon del ductus
tireogloso proximal hasta el hueso hioide. Ocasionalmente tienen su origen en
el ventriculo laringeo .

Producen sintomas de disfagia y disnea empujando la epiglotis
posteriormente, trap-door fashion, por encima de la laringe. Puede haber

disnea y un llanto débil o ausente .

El diagndstico se hace con la observacién de la ascension del quiste a la

protusion de la lengua. Puede ser complementado con ecografia **.
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2.4.3. MEMBRANAS, ESTENOSIS Y ATRESIAS

La primera membrana observada fue en 1869 por laringoscopia indirecta
en un nino de 11 afos de edad que sufria de disfonia, disnea y estridor
inspiratorio *°. En la mayor serie de anomalias laringeas descritas (866, de las

cuales 620 son laringomalacias), se encontraron 32 membranas *.

ETIOLOGIA

Las membranas laringeas y las atresias representan 5% de las
anomalias congénitas. Antes se pensaba que la causa era la inflamacién
fetal19, sin embargo, resultan de un fallo de la recanalizacion de la lamina

epitelial durante la 102 semana de la embriogénesis °’.

HISTOLOGIA

La superficie superior de la membrana estd cubierta por epitelio
pavimentoso estratificado no queratinizado. Por debajo el tejido conjuntivo
contiene vasos sanguineos alrededor de los cuales puede ocasionalmente
haber una pequena infiltracion de células redondas. La superficie inferior esta

cubierta con membrana mucosa normal .

2.4.3.1. MEMBRANAS SUPRAGLOTICAS

Las membranas supragléticas representan menos del 2% de las largas

5

series de membranas laringeas congénitas descritas °°, y consisten en la

fusion, en varios grados, de las bandas ventriculares (anteriormente) o de las

caras vocales de los aritenoides (posteriormente) °.
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2.3.3.2. MEMBRANAS GLOTICAS

Las membranas gléticas representan 75% de este tipo de patologia y, de
espesura variada, ocluyen parcialmente el lumen glético. La localizacion mas

27

comun es anterior con la apertura glética concava posterior ', siendo la

membrana posterior interaritenoidea muy poco comun .

CLASIFICACION

Cohen SR. et al. 1985 % en un extenso trabajo con 51 enfermos

clasificaron las membranas de la siguiente forma:

— Tipo |: una membrana anterior envolviendo 35% de la glotis 0 menos.
— Tipo Il: una membrana anterior envolviendo 35% a 50% de la glotis.
— Tipo lll: una membrana anterior envolviendo 50% a 75% de la glotis.
— Tipo IV: 75% de la glotis estda envuelta por una uniforme y fina

membrana, que se extiende hasta el espacio subglético.
SINTOMATOLOGIA
Las membranas pequefas solamente causan disfonia intermitente. Sin
embargo, en las mas grandes, los enfermos presentan un estridor fuerte, una
voz aguda y débil, disnea y dificultades de deglucién ?*.
Se deberia siempre sospechar de una membrana laringea, en un nifio

con una historia congénita de disfonia y croup recurrente en los primeros seis

meses de vida **.
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Figura 10 — Membrana glética.
(Surgical Atlas of Pediatric Otolaryngology.
2002 - Bluestone CD, Rosenfeld RM).

2.4.3.3. MEMBRANAS SUBGLOTICAS

Las membranas subgloticas son aun menos comunes que las

membranas gléticas y, a veces, las dos estan asociadas .

DIAGNOSTICO

El unico método de hacer el diagnéstico de las membranas es con
laringoscopia rigida con anestesia general. La fibroscopia flexible puede ser
util, pero en estos casos es limitada. La radiografia lateral del cuello puede dar
una ayuda en la observacion de la espesura de la membrana, importante para

la decision quirtrgica *°.
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2.4.3.4. ESTENOSIS SUBGLOTICA

Un recién-nacido a término con un anillo traqueal menor de 4mm de
didmetro y un pre-término con un anillo menor de 3mm tienen una estenosis

subgldtica *°.

Para Smith RJH. y Bain AD. 1984 ', la gran obstruccion se encuentra, la

mayoria de las veces, 2 a 3mm por debajo de las cuerdas vocales.

Es la tercera malformacién laringea mas comun, después de la
laringomalacia y de las paralisis de las cuerdas vocales. Los varones
caucasianos son los mas afectados y esta patologia a veces esta asociada a
malformaciones del paladar hundido, imperforacion anal vy fistulas

esofagotraqueales %°.

ETIOLOGIA

La estenosis subglética congénita es el resultado de un fallo de
canalizacion del lumen subglético, después de la terminacion de la fusidn

epitelial, al final del tercer mes de gestacion .

Ante la ausencia de historia de intubaciones anteriores, una anomalia
del cartilago cricoides que resulta en una disminucion del calibre del lumen

subglético, es considerado congénito °.

Segundo Cotton R. et al. 1995 °°, cerca de la octava semana de
gestacion, el lumen glético es obliterado por un continuo crecimiento de las
masas aritenoides primitivas bilaterales, y por la eminencia hipobranquial que
dara origen a la epiglotis. Hacia la 10® semana de gestacion, la condensacién
mesenquimatosa se recanaliza y el lumen laringeo se restablece. Habiendo

pasos secuenciales envolviendo el desarrollo de la laringe, la interrupcién del
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proceso en momentos especificos, conducira a variadas condiciones finales. Si
esta interrupcion del proceso es completa, tendremos una completa atresia de
la laringe. La incompleta recanalizacion resultara en varios grados de estenosis
subgldtica, con sintomas que pueden variar desde una situacion ligera hasta

otra muy grave.

Las estenosis subgloticas pueden estar asociadas a otras anomalias
como paralisis de las cuerdas vocales u otros sindromes congénitos, como el

sindrome de Down *°.

HISTOLOGIA

La estenosis subglética puede dividirse, histopatolégicamente, en
membranosa y cartilaginosa.

La forma membranosa es generalmente circunferencial. La mucosa que
cubre la subglotis estda moderadamente espesada, por el aumento de la capa
de tejido conjuntivo fibroso de la submucosa.

En alternativa, el “espesamiento” de la mucosa puede deberse a la
hiperplasia y a la dilatacion de las innumeras glandulas que existen en el local.
El area de mayor espesamiento es, generalmente, 2 a 3mm por debajo de las

cuerdas vocales. El examen histoldgico no muestra reaccién inflamatoria °°'.

La variedad cartilaginosa es mas variable en su apariencia °*°'. La
subglotis presenta un epitelio columnar ciliado pseudoestratificado y, en la
submucosa tejido aureolar laxo, de lo que resulta una mucosa con un potencial

que facilita el aparecimiento de edema cuando hay inflamacién 9
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Clasificacion histopatoldgica de la estenosis subglética (Holinger LD. et
al. 1997) %

— Estenosis cartilaginosa (normalmente congénita)
1. Deformidad del cartilago cricoides (estenosis)
Forma normal de tamafno pequefio
Forma anormal
2. Primer arco branquial “trapped”
— Estenosis de los tejidos blandos (normalmente adquirida)
1. Hiperplasia de las glandulas mucosas de la submucosa
2. Quistes ductales
3. Fibrosis submucosa (tejido conjuntivo fibroso)

4. Tejido de granulacién
CLASIFICACION
Healy GB. 1989  clasificd las estenosis subgléticas en:
— Estenosis subgloticas completas
— Estenosis subgléticas anteriores
— Estenosis subgloéticas parciales circulares
— Estenosis subgloticas posteriores

SINTOMATOLOGIA

Para McGill T. 1984 *" los sintomas de la estenosis subglética congénita

se tornan evidentes en la primera semana de vida.

El sintoma mas comun es la dificultad respiratoria progresiva asociada a

59

estridor inspiratorio o bifasico ®°. Sin embargo, los sintomas varian entre
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estridor inspiratorio, tos, grados diversos de disnea laringea, ronquera y

modificaciones de la voz, dependiendo de la severidad de la estenosis 48

En los casos mas severos, la disnea, las retracciones supraesternales,

intercostales y diafragmaticas son comunes .

La mayoria de los nifios con estenosis subglética congénita, no tienen
cualquier patologia, hasta que surge una infeccién respiratoria, un esfuerzo, o
necesitan de una intubacién endotraqueal que rapidamente transforma la

situacion en estenosis adquirida **.

Figura 11 — Estenosis subglética.
(The Larynx - second edition. 1993 —Tucker HM).

DIAGNOSTICO

El diagndstico se hace con endoscopia rigida.

Los estudios radiograficos son importantes, desde la radiografia simple
del cuello hasta la tomografia computarizada y la resonancia magnética, que
nos informa del tamano y de la localizacién de la estenosis.

Es definitivo evaluar el grado de maduracion de la estenosis para definir
el tratamiento °°.

El estudio del reflujo es importante para conocer si la estenosis es

congénita o adquirida por la presencia de reflujo inicialmente desconocido 37
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Classification From To
Grade |
Grade I
51% Obstruction
Grade lll
71% Obstruction

Grade IV | No Detectable Lumen

Figura 12 — Sistema de clasificacion de la estenosis subglética basada en el porcentaje de
obstruccion de Cotton/Myer.
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. 1997 - Holinger LD, Lusk RP, Green CG).

Cotton RT. et al. 1995 *°, describieron una clasificacién de las estenosis
subgldticas, basada en la comparacion del lumen de un tubo endotraqueal con
la edad del enfermo:

Grado | — sin obstruccion hasta 50%

Grado Il — 51% de obstruccion hasta 70%

Grado Il — 71% de obstruccién hasta 99%

Grado IV — sin lumen detectable
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2.4.3.5. ATRESIAS LARINGEAS

Las atresias son las mas raras de todas las lesiones congénitas de la
laringe ®*. Sin embargo, para Ferguson et al. 1970 '°, las atresias son mas
comunes de lo que se ha descrito, porque es una causa de muerte muchas

veces no diagnosticada, o llamada como asfixia congénita.

La causa mas probable de esta patologia se inicia muy pronto en la vida
embrionaria, por fallo del lumen laringeo para la reorganizacion en la 102
semana de vida fetal, cuando la fase de la completa coalescencia epitelial

deberia estar completa '°.
Anatémicamente existen tres tipos de atresias:

— Tipo | — Puede ser pangldtica, pero sobre todo es supraglotica y
glética.

— Tipo Il — Es una obstruccion parcial supraglética que separa el
vestibulo primitivo de la infraglotis.

— Tipo Il - Es una atresia glotosubglética ®*.

El cuadro asfictico neonatal se ve agravado por las cardiopatias, las
fistulas traqueoesofagicas o las atresias traqueales que lo acompafan. Las
asociaciones son mas frecuentes en el tipo | *’.

Son incompatibles con la vida. Estos nifios solamente sobreviven si hay
una fistula traqueoesofagica asociada o si se realiza una intervencion con
traqueotomia al nacimiento '°. Sin embargo, la raridad de esta anomalia la

torna, la mayoria de las veces, desconocida hasta la autopsia .

En caso de poder realizar una laringoscopia, apreciaremos una laringe
deformada, con una hendidura laringea posterior y un cierre a nivel subglético
traqueal, comunicando con el eséfago. Un broncoscopio no puede pasar por el

fondo de saco traqueal *’.
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2.4.4. DUPLICACION DE LAS CUERDAS VOCALES

Descrita por Holinger P. and Brown WT. 1967 %, pero no demostrado ni
clinica ni histolégicamente, la duplicacién de las cuerdas vocales fue relatada
como, la presencia de unas cuerdas vocales accesorias, existiendo
inmediatamente debajo de las verdaderas cuerdas vocales. El unico sintoma

asociado es la disfonia.
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2.4.5. LESIONES NEUROLOGICAS

2.4.5.1. PARALISIS DE LAS CUERDAS VOCALES

Narcy P. 1984 ® observé 161 casos de paralisis laringeas durante 9
afos: 56 bilaterales y 105 unilaterales (22 a la derecha y 83 a la izquierda).
La pardlisis de la cuerda vocal es la segunda anomalia congénita de la

laringe infantil mas comun *, representando 10% de estas anomalias °’.

ETIOLOGIA

La mayoria de las paralisis de las cuerdas vocales son congénitas ®. De
las 149 paralisis bilaterales de las cuerdas vocales estudiadas por Holinger LD.
1997 #°, 82 eran paralisis congénitas. La causa es normalmente central. Treinta
y nueve de estos casos no estaban relacionados con otras anomalias y se

resolvieron espontaneamente después de un periodo de semanas o0 meses.

Los traumatismos del parto en asociacion con los forceps traumaticos o
presentaciones pélvicas, suman 19% de los casos de paralisis, como resultado
de estiramiento del nervio laringeo recurrente durante el parto. También se
pueden observar paralisis de las cuerdas vocales asociadas a anomalias del
sistema nervioso central, tal y como la agenesia cerebral o la malformacién de

Arnold-Chiari *®, un meningocele cervical o un mielomeningocele’®.

Bluestone et al. 1972 °° estudiaron nifios con malformacién de Arnold-
Chiari y paralisis bilateral de las cuerdas vocales, provocada probablemente
por traccion o compresion del vagus. Mientras seis o siete nifios sometidos a
intervencidn neuroquirurgica en las 24 horas del inicio de la compresion

intracraniana recuperaron la funcién de la cuerda vocal en 2 semanas, nueve
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de cinco nifios que hicieron la descompresion después de 1 a 12 dias,

recuperaron la abducion laringea °.

Cohen e Isaacs describen nifios con artrogriposis multiple congénita y
paralisis laringea "'. Otras causas centrales de paralisis bilateral de las cuerdas
vocales incluyen el hidrocefalocele, encefalocele, o los dos, sin el complejo

Arnold-Chiari, como la leucodistrofia y la disgenesia cerebral o nuclear .

Las neuropatias periféricas, como la miastenia gravis neonatal, pueden
causar también paralisis congénitas de las cuerdas vocales "*’°. En las series
de Holinger et al. 1976 8, también estan incluidos enfermos con la enfermedad
de Werdnig-Hoffmann (atrofia muscular infantil), hipotonia congénita benigna y

enfermedad de Charcot-Marie-Tooth.

En la paralisis unilateral, la cuerda vocal izquierda se ve afectada con
mas frecuencia, porque el nervio laringeo recurrente izquierdo tiene un trayecto
mas largo que el derecho y por ello estd sometido a compresiones con mas
frecuencia. Los tumores del mediastino, malformaciones del arbol
traqueobronquial y malformaciones esofagicas, pueden ser considerados como

factores de presion del nervio y causa de paralisis unilateral periférica *°.

SINTOMATOLOGIA
La paralisis unilateral de las cuerdas vocales provoca aspiracion, tos y

atragantamiento; el grito es ronco y aspirado. El estridor y los otros sintomas de

obstruccion aérea son menos comunes.
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Los ninos con
paralisis congénita bilateral
de las cuerdas vocales
tienen tipicamente un
estridor inspiratorio agudo,
con un llanto normal o
posiblemente un grito

disfonico moderado #4.

La obstruccion de la
via aérea provocada por la

paralisis Dbilateral de las

cuerdas  vocales, surge

inmediatamente después del

Figura 13— Posiciones de las cuerdas vocales.

(The Larynx — second edition. 1993 — Tucker HM) nacimiento y puede ser

severa, requiriendo una

intubacién o una traqueotomia de urgencia **.

DIAGNOSTICO

El diagndstico de la paralisis de las cuerdas vocales debe ser confirmado
por laringoscopia rigida *°. Sin embargo, muchos autores usan la fibroscopia
por via endonasal, para hacer el diagnéstico. Es mas importante estudiar la
movilidad de los aritenoides que la de las cuerdas vocales, que pueden
moverse pasivamente por un pasaje del flujo aéreo .

Waters KA. et al. 1993 7, describi6 el analisis con laringoscopia flexible y
video-grabacion para determinar los angulos de abducion en nifios con edades
comprendidas entre las 3 semanas y los 16 meses; con y sin patologia
laringea. Los valores medios para los angulos de abducion laringea fueron
59,5° en los niflos normales, y 26,6° en los nifios con paralisis uni o bilateral de

las cuerdas vocales.

66



entidades patologicas

La broncoscopia y la esofagoscopia también hacen parte de la
evaluacion, y cuando hay sospechas de anomalias del sistema nervioso

central, se debe efectuar una resonancia magnética craneo-encefalica **.

2.4.5.2. HIPOTONIA FARINGOLARINGEA

En los niflos con Trisomia 21 hay un estrechamiento congénito de la

cricoides que esta asociado a una hipotonia faringolaringea ’.

2.4.5.3. INCOORDINACION LARINGEA

Narcy et al. 1984 % describieron una situacién nunca mencionada en la
literatura a la que llamaron incoordinacién laringea. Esta patologia se
caracteriza por dificultad respiratoria intermitente, durante el llanto y la
agitacion, con cianosis y bradicardia, siendo la ventilacion completamente

normal en reposo.

Este cuadro sugiere una paralisis 0 una estenosis. Sin embargo, en 23
ninos estudiados, la endoscopia mostraba una ausencia de la apertura
inspiratoria de la glotis durante el grito, pero una apertura perfectamente normal
en la inspiracion calma. No hay problemas neuroldgicos ni de deglucién. La
evolucion es espontanea en 4 a 6 semanas y se traduce en un retraso de la

maduracién del comando central de la respiracién .
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2.4.6. ANOMALIAS VASCULARES

Hay dos tipos de anomalias vasculares congénitas de la laringe, los

hemangiomas capilares y cavernosos, y los linfangiomas 8.
Holinger LD. # clasifica las anomalias vasculares en:

| — Hemangiomas
Il — Malformaciones vasculares
Malformaciones capilares
Malformaciones venosas (“hemangioma cavernoso”)

Malformaciones linfaticas (“higroma quistico”, “linfangioma”)
Fast Flow

2.4.6.1. HEMANGIOMAS

Para Willing JP. 1995 °, los hemangiomas laringeos son lesiones poco
comunes que presentan 1,5% de todas las anomalias congénitas de la laringe.
La predominancia femenina es de 2:1. Cinco por ciento de los nifios con

hemangiomas subgléticos tienen hemangioma cutaneo.
Su caracteristica es la evolucion trifasica:
— Una fase evolutiva hasta los 6 6 8 meses
— Una fase de estabilizacion

— Una fase de involucion iniciandose a los 18 meses y que puede

llegar hasta los 6-8 afios 8.
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ETIOLOGIA

Los hemangiomas de la laringe son normalmente sésiles, raramente
pediculados y compresibles. Las lesiones hemangiomatosas se tornan

edematosas con el llanto y con los episodios catarrales '°

HISTOLOGIA

Se trata de una lesion vascular congénita benigna, derivada de restos

mesodérmicos .

La forma solitaria es mucho mas comun que la forma
multicéntrica o difusa del hemangioma. Las lesiones presentan dos formas de

crecimiento distintas &'.

La histologia de los hemangiomas ha revelado hiperplasia de las células
endoteliales, de las mast cells, de los fibroblastos y de los macréfagos 8. Los
hemangiomas infantiles estan compuestos de vasos capilares y los de los
adultos, tienen amplias dilataciones cavernosas. Una combinacién de los dos

tipos es comun °.

SINTOMATOLOGIA

El estridor es bifasico, mas frecuente durante la inspiracién. La voz
puede tener varios grados. El nifio tipico tiene tos, disfonia y recurrente o
persistente croup, que se puede cambiar secundariamente con la rotacion de la
cabeza #*. Puede haber disfagia y hemoptisis **.

DIAGNOSTICO

El diagndstico es efectuado con la historia clinica, el examen fisico y

endoscopia. El aspecto endoscépico de la lesidbn es generalmente clasico y

69



entidades patologicas

confirma el diagndstico °. Cuando las lesiones son profundas, la mucosa tiene
un color normal o esta un poco azulada. En las lesiones mas superficiales la

mucosa parece tener un color rojo .

2.4.6.2. LINFANGIOMAS

Los linfangiomas son malformaciones congénitas del sistema linfatico
que pertenecen al grupo de los hamartomas. Redenbacher fue el primero que
describié esta entidad clinica en 1828, pero fue Wernher el que, en 1843, hizo

la descripcidn y le dio el nombre de linfangioma quistico 8.

Los linfangiomas son generalmente extensiones laringeas de los
higromas quisticos del cuello y muy raras en la laringe. Cuando ocurren en la
laringe hay una extension de la enfermedad hacia la cabeza y el cuello,

envolviendo la supraglotis "

y estan usualmente localizados entre las
verdaderas y las falsas cuerdas %2. Cuando estan localizados en la valécula
pueden comprimir la epiglotis hacia dentro de la via aérea y provocar dificultad

respiratoria ’.

ETIOLOGIA
Es una enfermedad rara y la incidencia dificil de definir. La lesion se

diagnostica al nacimiento en 2/3 de los casos, pero puede haber una aparicién

tardia incluso hasta la 52 década 8.
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HISTOLOGIA

Los linfangiomas estan divididos en tres grupos morfoldgicos:

— linfangiomas simples constituidos por linfaticos de tipo capilar.
— cavernosos compuestos por espacios linfaticos dilatados.
— higromas quisticos que tienen pequefos espacios quisticos con

dimensiones entre unos milimetros, hasta muchos centimetros de diametro 8

Los cavernosos contienen endothelial buds que se extienden a los
tejidos cercanos, sin respetar los planos fasciales. La lesion no tiene potencial
de malignidad, pero el crecimiento invasivo baja las posibilidades de una
escision completa 87°.

Las formas quisticas (mono o multiquisticas) estan constituidas por
cavidades cubiertas de células endoteliales, que reposan sobre una lamina de
tejido conjuntivo mas o menos espeso, en funcion de los episodios
inflamatorios.

Las formas mixtas son muy frecuentes 3+2°.

SINTOMATOLOGIA

Las senales de disfagia y obstruccion respiratoria son el efecto de los

tumores mas voluminosos 8.

DIAGNOSTICO

El diagndstico se evoca ante una tumefaccion blanda, fluctuante e
irreducible con una piel que parece normal, exceptuando el caso de la
extensidon cutaneo-mucosa que tiene el aspecto de pequefas vesiculas. La
endoscopia, la tomografia axial computarizada y la resonancia magnética

confirman el diagnéstico 8.
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2.4.7. OTRAS MALFORMACIONES CONGENITAS

2.4.7.1. SINDROME “CRI DU CHAT”

En 1963 en Paris, el genetista Lejeune, describié 3 casos de nifios con
grito ronco, parecido al maullido de un gato. Las nifias se ven mas afectadas

que los nifios. El prondstico es reservado '°.

ETIOLOGIA

El Sindrome “Cri du chat” es una anomalia congénita resultante de la
amputacién parcial del brazo corto del cromosoma 5 (grupo B) *°. Las cuerdas
vocales tienen un estrechamiento en el sentido antero-posterior y la epiglotis es
curva, débil y blanda . Hay otras malformaciones asociadas — microcefalia,
hipertelorismo, hipotonia generalizada y normalmente retraso mental severo.
Puede existir una implantacién baja de las orejas, los repliegues epicantales

prominentes, estrabismo y hendiduras en la linea media de la cara *°.

SINTOMATOLOGIA

El estridor estd presente desde el nacimiento y es usualmente

inspiratorio. El desarrollo nutricional del nifio se ve afectado ™°.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico se hace con endoscopia *° y debe de ser confirmado con

analisis cromosémica .
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2.4.7.2. NEUROFIBROMATOSE LARINGEA

La neurofiboromatosis de Von Reckinghausen es una enfermedad

autosémica dominante con alta penetracion %’

, que raramente produce
sintomas en la laringe de los nifios %, pero puede producir anomalias clinicas
en los primeros cuatro afos de vida. Los sintomas producidos por estos
fibromas perineurales van desde un simple estridor hasta la disnea, y pueden

ser gléticos o supragléticos .

2.4.7.3. ARTROGRIPOSIS MULTIPLE CONGENITA

Esta enfermedad se debe a una deformacion causada por una debilidad
muscular intrauterina. Muchos nifios tienen una disfuncion de la faringe,
paladar, lengua o laringe. Cerca de 20% mueren, generalmente de problemas

respiratorios #'.

2.4.7.4. LARINGOPTOSIS

La laringoptosis es muy rara y se caracteriza por una cricoides muy baja
junto al manubrium esternal. Su etiologia es desconocida. Algunos autores
defienden que la causa es una traquea anormal y pequefia, mientras otros
muestran un musculo esternohioideu contraido y fibrético, empujando la laringe
hacia abajo. Se traduce clinicamente en una voz baja y monotona.

El diagndstico se hace con endoscopia ’.
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2.4.8. MALFORMACIONES TRAQUEALES

2.4.8.1. ATRESIAS Y APLASIAS TRAQUEALES

La agenesia traqueal es un descubrimiento de autopsia.
Encontramos en la aplasia un mufién traqueal distal con dos bronquios
cerrados y un parénquima pulmonar mas o menos normal 8 Muchas veces

esta asociada a otras anomalias congénitas, particularmente laringeas *'.
Floyd J. et al. ® describié tres tipos de agenesias traqueales:

— Tipo | — existe solo la carina distal con sus ultimos anillos.

— Tipo Il — existen sdlo la carina y los bronquios.

— Tipo Il — existen solo los bronquios.

Figura 14 — Clasificaciéon de Floyd de la agenesia traqueal.
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. 1997 —
- Holinger LD, Lusk RP, Green CG).
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2.4.8.2. ESTENOSIS TRAQUEALES

ETIOLOGIA

Las estenosis traqueales congeénitas pueden estar asociadas a otras
malformaciones de la linea media. Las estenosis traqueales del segmento
inferior pueden estar asociadas a una arteria pulmonar izquierda aberrante, que

es también conocida como la hansa de la arteria pulmonar .

Resultan de una malformacion primitiva de los cartilagos anulares de la
traquea y deben diferenciarse de las estenosis extrinsecas relacionadas con

una compresion (anillo vascular, quiste broncogénico) .

CLASIFICACION

Distinguimos varios tipos:

— Formas cortas en relacion a un simple diafragma anular o parcial, o
un esbozo fibroso. La traquea por encima y debajo es de calibre normal

— Formas cortas con un anillo cartilaginoso completo circunferencial

— Formas extensas en las que la estenosis se extiende en varios
espacios de la traquea, englobando la carina y el origen de los bronquios. La
asociacion de estas formas extensas es posible con una agenesia pulmonar o

una atresia bréonquica. Todas las formas intermedias son posibles .
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SINTOMATOLOGIA

El cuadro clinico es
de una disnea de esfuerzo
con cianosis, un wheezing o
un estridor. Este estridor es
mas o menos agudo segun
la forma, originando como
maximo una dificultad
respiratoria neonatal %8,

Los enfermos con
estenosis traqueal
usualmente tienen un

estridor que puede ser

bifasico si la estenosis es

en la parte superior de la
Figura 15 — Estenosis traqueal. i . .
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology. traquea, o primordialmente

1997- Holinger LD, Lusk RP, Green CG). espiratorio si la estenosis es

muy baja en el arbol traqueobronquial. Otros sintomas que pueden asociarse
son dificultad de deglucion, taquipnea, tos y situaciones como el croup

recurrente y bronquiolites atipicas **.

DIAGNOSTICO

La tomografia computarizada y la resonancia magnética ayudan a saber
el tamafo de la estenosis, la naturaleza del tejido subyacente y las anomalias
quirurgicas y toracicas que afectan la traquea.

La endoscopia rigida debe ser efectuada por un endoscopista y un
anestesista con experiencia.

El diagndstico diferencial de las estenosis traqueales incluye lesiones
que producen extrinseca compresion de la traquea, como el anillo vascular o

masas mediastinicas *.
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2.4.8.3. DIVERTICULO CONGENITO DE LA TRAQUEA

Los diverticulos congénitos de la traquea son malformaciones bastante
raras, que pueden ser unicas o multiples y localizadas en varios espacios. Se
implantan en la ligacion membrano-cartilaginea, la mayoria de las veces en la

cara postero-derecha de la traquea 2.
El aspecto histolégico de estas lesiones es de un quiste broncogénico
con epitelio ciliado, fibras musculares lisas y a veces cartilago, lo que confirma

su origen congénita 5.

Las manifestaciones neonatales son de dificultad respiratoria y las mas

tardias son en forma de infeccion 8.

El diagnostico se hace con endoscopia %.

2.4.8.4. TRAQUEOMALACIA

Tragueomalacia se define como un colapso de la traquea en la
espiracion, que resulta en mas de 10 a 20% de obstruccion respiratoria ' %2,

En la broncoscopia la pared traqueal es excepcionalmente flacida *.

ETIOLOGIA
En 1963 Baxter y Dunbar definieron la traqueomalacia como una

condicion en la que hay una flaqueza de la pared traqueal, causada por el

reblandecimiento de los cartilagos de suporte y hipotonia de los elementos
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mioelasticos. La traquea pierde el usual grado de rigidez y las paredes anterior

y posterior cierran juntas, con la resultante disminucion del lumen traqueal °'.

La traqueomalacia congénita, o condromalacia de la traquea sin
anomalias vasculares u otras formas de compresion extrinseca, puede existir
en grado ligero en muchos nifios normales *° y puede estar asociada a una
laringomalacia, pero la mayoria de las veces son independientes **. Un caso
especial es la traqueomalacia supratraqueostomal como secuela de una

traqueotomia, donde el colapso suele ser inspiratorio *’.

CLASIFICACION
Holinger LD et al. 1997 * clasificaron la traqueomalacia en:

— Primaria
. En cualquier nifio normal

. En niflos prematuros

— Secundaria
. Fistula traqueoesofagica y atrésia esofagica
. Compresion externa: vascular (incluyendo arteria innominada),
cardiaca, quistes congénitos, tumores, abscesos.
. Anomalia 6sea del térax: pectus excavatum, cifoescoliosis

. Discondroplasias

SINTOMATOLOGIA
La mayoria de los nifios pueden ser asintomaticos o presentar estridor

inspiratorio o espiratorio, wheezing, retracciones o disnea paroxistica. Pueden

también tener dificultades de deglucién y neumonias recurrentes %.
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Figura 16 — Secciones axiales de la traquea.
(Pediatric Laryngology & Bronchoesophagology.
1997 — Holinger LD, Lusk RP, Green CG).

DIAGNOSTICO

El diagndstico endoscépico es mandatario ® y usualmente muestra un
lumen traqueal normal. Sin embargo, cuando el nifio es ventilado
espontaneamente, la pared membranosa posterior de la traquea y la pared
traqueal anterior colapsara, resultando una obstruccion respiratoria. La
estenosis intrinseca de la via aérea o la compresion extrinseca aumentaran
mucho la tragueomalacia. Estas condiciones deben ser consideradas durante

la endoscopia .

En los casos de sospecha de compresién vascular se debe efectuar una

resonancia magnética y una ecocardiografia **.
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2.4.8.5. FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

La fistula traqueoesofagica, descrita por primera vez por Lamb en 1873,
se caracteriza por la comunicacién congénita entre la pared posterior y alta de
la trdquea y un punto mas caudal de la pared anterior del eséfago *’. Es raro
encontrarla aislada y representa 1% de las malformaciones congénitas del

esofago siendo la predominancia de dos varones contra una muijer %.

Los cartilagos traqueales tienen una forma idéntica a un medio circulo,
en vez de la forma normal de herradura. La pared posterior membranosa es
marcadamente fina, por eso se evidencia hacia delante durante la espiracion,

como el lumen traqueal colapsa en un plano antero posterior %.

ETIOLOGIA

Wailoo y Emery 1979 % probaron que la traqueomalacia cominmente
observada en asociacion con la fistula traqueoesofagica, esta causada por una
malformacion y deficiencia en el cartilago de la pared traqueal, junto al
aumento de la anchura del musculo transverso de la traquea. Esta teoria fue
confirmada en estudios post-mortem y correlacionada con los resultados

endoscopios de Benjamin B et al. 1976 ¥'.

SINTOMATOLOGIA
Los sintomas no se inician antes de los 5 0 6 meses ¥'.
En los casos ligeros de tragueomalacia asociada con fistula

traqueoesofagica hay ocasionalmente episodios de infeccidon respiratoria con

croup o bronquitis, asociada a retencion de secreciones **.
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En los casos moderados hay estridor, wheezing, frecuentes infecciones
respiratorias y a veces episodios de cianosis. En los casos severos hay
obstruccidon respiratoria alta con estridor en la cama, marcada retencién de

expectoracion, y ataques de disnea refleja con, a veces, parada cardiaca o,

Garabédian EN. et al. 1996 % cita como sintomas, la triade de
Helmsworth que estd asociada a la tos, cianosis en el momento de los
biberones y aumento de volumen abdominal, y episodios de sobre-infecciones

pulmonares.

DIAGNOSTICO

El diagndstico se hace con endoscopia, preferiblemente combinando
broncoscopia y esofagoscopia. A nivel traqueal se visualiza una hendidura o un
orificio sobre una pequefia prominencia situada en la pared posterior. Se
procede a cateterizar con una fina sonda, y ayudados por unas pinzas de
broncoscopia, se introduce unos centimetros hasta llegar al eséfago. A
continuacion se realiza la esofagoscopia para tomar referencia de la altura a la
que entra la sonda. Se mide la distancia desde la arcada dentaria superior y se
conoce su embocadura esofagica.

La exploracion radiolégica con una radiografia simple de abdomen y un

transito esofagico completo complementaran el diagndstico 3,
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2.5. METODOS DE DIAGNOSTICO

2.5.1. INTRODUCCION HISTORICA

métodos de diagndstico

La historia clasica ensefia que la laringoscopia indirecta con espejo

precede al examen endoscopico directo en aproximadamente 85 arfios .

En 1807, Bozzini publicé un articulo describiendo como la doble canula

con un espejo interior era usada para observar los 6rganos internos del cuerpo,

tales como la laringe. Disefid un pufio universal en el que una vela con un

reflector producia la iluminacién.

Figura 17 — Endoscopia de Manuel Garcia.
(History of Endoscopy. Engel RM).

Una variedad de canulas podian ser

conectadas al pufio, dependiendo del
sitio del cuerpo que se quisiese

examinar %,

En Marzo de 1828, Babington
presentd el glotoscopio usando un
simple espejo conectado a un movible

depresor de la lengua.

En 1837 Liston intentd obtener
una mejor vision de la laringe usando un
espejo manual de dientes. Sin embargo,
solamente en 1854, Manuel Garcia
reconocio el método de examen con

espejo.
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En 1857 en Budapest, Turck explord, pero abandon6 en seguida, la
aplicacién clinica del espejo de laringoscopia. Czermak tomd prestado el
espejo de Turck y empez6 investigaciones clinicas similares *°.

A principios del siglo veinte, era posible el examen directo de la laringe.

Killian 1912 describi6 la laringoscopia en suspension. El desarrollo del
microscopio quirurgico que ha llevado a la microlaringoscopia, fue introducido

por Kleinsasser, y la broncoscopia por Killian en 1897.

Los instrumentos con iluminacién distal fueron introducidos por Jackson
y Negus, pero solamente después del desarrollo de los telescopios de Hopkins
y de los broncoscopios de ventilacién cerrada, la broncoscopia y laringoscopia

rigida se volvieron un procedimiento seguro como ahora *°.

Andrea M. et al. 1994 '® después de previa investigacion de la
morfologia laringea, han mostrado la necesidad clinica de la observacion de la
endolaringe en diferentes perspectivas y aumentos mas grandes. El uso de los
endoscopios rigidos con diferentes angulos de vision (0°, 30°,70°120°) han
mejorado la calidad y el detalle de las imagenes obtenidas de areas

tradicionalmente de dificil acceso.

2.5.2. DIAGNOSTICO RADIOLOGICO

La radiografia lateral del cuello es una gran ayuda para identificar los
tejidos blandos de la regién de la laringe e identificar el tamafio de algunas
lesiones como los quistes congénitos 24 pero no es adecuada para la completa

evaluacion de la via aérea '°".

El transito esofagico con contraste puede ser usado en casos de

dificultad de deglucién para diagnosticar situaciones como las hendiduras
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laringeas posteriores, las fistulas esofagotraqueales y los anillos vasculares,
que pueden hacer compresion en la traquea desde su parte media hasta la
porcion inferior 4.

Las tomografias computarizadas son usadas con utilidad en la laringe y
el cuello de los nifos en casos seleccionados, como higromas quisticos,
tumores, o infecciones de los espacios parafaringeos ?°. Este examen es un
excelente método de exponer la anatomia de la traquea en cortes, y su relacién

con las estructuras vecinas.

La resonancia magnética es cada vez mas usada en la evaluacion de la
via aérea, sobretodo en las sospechas de compresiones vasculares %2,

Contencin P. et al 1997 '® sefalan que la resonancia magnética de la
via aérea en los nifos no es un examen de rutina, siendo usado la mayoria de
las veces en el diagnoéstico y evaluacién de masas perifaringeas o toracicas

que envuelven la via aérea causando deformidades externas.

2.5.3. FIBROSCOPIA

El primer instrumento de fibra Optica flexible para examinar la
nasofaringe y laringe fue el nasofaringolaringoscopio de 3,9mm desarrollado en
1975 1%,

Silberman et al. 1984 '™ preguntandose sobre la posibilidad de
examinar a los recién-nacidos y a los prematuros, desarrollaron un fibroscopio
neonatal de 1,7mm facil de introducir dentro de los tubos endotraqueales mas

pequefos y de las canulas de traqueotomia.

La nasofaringoscopia es facil de realizar en el recién-nacido y en el nifio,

a veces mas delicada entre los 2 y 5 afios de edad. '%.
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2.5.4. LARINGOSCOPIA DIRECTA

El diagnostico y tratamiento de las lesiones de la laringe del nifio
requiere una gran cantidad de instrumentacion: un equipo completo de
laringoscopios monoculares, asi como un conjunto completo de laringoscopios
binoculares, microscopios y un microscopio con lente de 400mm. Infelizmente,
estos instrumentos no muestran con precisién las lesiones de la subglotis,

excepto en las manos de un endoscopista muy experto '°°.

Los laringoscopios clasicos de adultos de Jackson y de Negus fueron
modificados en el tamafio para uso pediatrico. Hay varios numeros de
laringoscopios:

— Laringoscopios Standard para uso general

— Laringoscopios de observaciones especiales

— Microlaringoscopios quirurgicos

Los laringoscopios Standard son usualmente abiertos para que se pueda
introducir un broncoscopio o un tubo endotraqueal y usar el microscopio
quirargico después de la suspension '°’. Como ejemplos, tenemos los Standard
Karl Storz de 8.0cm, 9.5cm, 11.0cm, 13.5cm. y los laringoscopios Parsons de

tres tamanos — 8.0cm, 9.5cm, 11.0cm.

Los laringoscopios para observaciones especiales son:

1) Los laringoscopios de Benjamin-Lindholm hechos en dos tamafios:
9.5cm y de 11.0cm. Permiten una exposicién de la faringe y laringe, con una
buena vision para la cirugia microlaringea o uso de Laser.

2) Los laringoscopios de Holinger-Benjamin hechos en dos tamaros:
9.5cm y 11.0cm. Fueron adaptados a la visualizacién de la comisura anterior, al
espacio glotico posterior y a la subglotis. También son usados en intubaciones
de nifios con anatomia dificil, casos de dismorfias craneofaciales o

macroglosias '%’.
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El subglotoscépio de Benjamin existe en dos tamafos: 4.7mm y 3.5mm
de apertura. Es muy util para el tratamiento y diagndstico de patologia

subglética o traqueal alta '%’.

Los telescopios rigidos permiten una excelente imagen durante la
endoscopia. Los telescopios tienen diferentes diametros exteriores, 2.8, 4.0mm,
5.6mm, 8.0mm, a 10.0mm. Son usados constantemente, no solamente en la
laringe, mas también en el arbol traqueobronquial y el eséfago. En la laringe,
los telescopios angulados de 0° y 30° permiten una observacién bastante clara
para la evaluacion de las cuerdas vocales, de los ventriculos laringeos, de la

subglotis y de la comisura posterior "7,

2.5.5. ENDOSCOPIA DE CONTACTO

La endoscopia de contacto es una técnica desarrollada en 1993 por
Andrea M. et al. 1995 ' con el objetivo de estudiar la mucosa de la laringe.
Se baso en otra técnica descrita previamente por el ginecélogo Hamou y que
se denomina colpo-cistoscopia.

La endoscopia de contacto actualmente se utiliza para estudiar todas las
mucosas del area de Otorrinolaringologia y incluso mucosas de otras areas.
Permite la observacion in vivo e in situ de las células de las capas superficiales
del epitelio y de la red microvascular sub-epitelial. Se puede realizar un barrido
de toda la superficie mucosa en estudio, pudiendo realizarse un verdadero
mapa de la arquitectura vascular de cada region, asi como, de las
caracteristicas cinéticas de la corriente sanguinea. Se tifie la mucosa con azul
de metileno al 1% y se observan las células con 60 o 150 aumentos. Es
importante evaluar las caracteristicas morfolégicas de los nucleos y del
citoplasma, asi como la relacion entre ellos. Pueden igualmente observarse los
ostia de las glandulas, siendo posible observar incluso la dinamica de expulsién

de moco a través de los orificios glandulares ',
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En la mucosa laringea de los nifios se puede identificar la existencia de
epitelio estratificado pavimentoso a nivel del borde libre de las cuerdas vocales
y en la cara lingual de la epiglotis. El patron normal de este tipo de epitelio se
caracteriza por un aspecto tecidular general homogéneo, formado por la
distribucion regular de células de forma poliédrica con nucleos y citoplasmas de
dimensiones y coloraciéon semejantes. El epitelio ciliado se observa en la
laringe de los nifios en las restantes areas de la mucosa. Sin embargo, es
frecuente encontrar pequefas islas de epitelio pavimentoso aleatoriamente
distribuidas en la supraglotis. Estas pequefias areas no son sistematicas ni
encierran un significado patolégico aparente. El patrén normal del epitelio
ciliado se caracteriza igualmente por la regularidad en la distribucion de los
nucleos. Los nucleos son ovales y a veces dificiles de observar debido a la
presencia de los cilios. Los cilios se observan en grupos cuya direccion puede
ser alterada o direccionada por los movimientos de la punta del endoscopio. Si
se alivia la presion de la punta del endoscopio, es posible observar los

movimientos intrinsecos de los cilios y toda su cinética '%°.

En los casos de inflamacion crénica existe una estimulacién de turn over
celular del epitelio, permitiendo el acceso a las capas celulares mas
superficiales, esto es, a células aun jovenes y tipicas de las capas mas
basales. Se observa también un aumento del niumero de vasos con alguna
hiperplasia. No existe alteracion significativa de la cinética de la circulacion
sanguinea con ausencia de ectasias o microtrombosis. Al nivel de las regiones
cubiertas por epitelio ciliado, las alteraciones corresponden en primer lugar a
fendmenos de destruccion ciliar, seguido por metaplasia para epitelio
pavimentoso. En las faringo-laringitis crénicas por reflujo gastroesofagico es
tipica la existencia de metaplasia y de patron inflamatorio al nivel del espacio
interaritenoideo, que posteriormente se extiende a la supraglote. Algunas
situaciones de componente infeccioso o de caracter mas agudo se caracterizan

también por la existencia de infiltrados de células inflamatorias '%.

90



meétodos de diagndstico

2.5.6. EVALUACION DEL REFLUJO GASTROESOFAGICO

Kennedy en 1962 ''° describié el silencioso reflujo gastroesofagico en
asociaciéon con un compromiso respiratorio, y fue uno de los primeros en
documentar, que el reflujo puede ocurrir en ausencia de sintomas del aparato

digestivo.

El diagndstico precoz del reflujo gastroesofagico puede ayudar en la
terapéutica de enfermedades, como las estenosis subgléticas que requieren

reconstrucciones, siendo necesaria monitorizacion del pH de 24 horas '*.

Figura 18 — Mecanismos anormales de proteccion de la via aérea durante episodios del reflujo
en la laringe.
(The Pediatric Airway. An Interdisciplinar Approach. 1995 - Myer Ill CM, Cotton RT. Shott SR).
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