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1. MALFORMACIONES PULMONARES
CONGENITAS

1.1. Introduccién. Epidemiologia

Las malformaciones broncopulmonares con-
génitas retinen un grupo heterogéneo de alte-
raciones del desarrollo pulmonar, resultado de
diversos insultos sobre la embriogénesis del
pulmén y de la via aérea. El tipo de lesién his-
tologica subyacente dependera del momento,
es decir, la edad gestacional, y el nivel del arbol
traqueobronquial en que se produce el tras-
torno de la embriogénesis. La incidencia anual
de malformaciones pulmonares congénitas se
estima en 56/100000 recién nacidos vivos y
30-42/100000 habitantes si hablamos de la
poblacién general, ya que pueden ser diagnos-
ticadas en cualquier momento de la vida.

En el afio 1949 Chiny Tang describieron el pri-
mer caso de malformacion pulmonar congéni-
ta, consistente en una malformacion adeno-
matoidea congénita en un I6bulo pulmonar
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de un mortinato con anasarca. Casi 30 afos
después, en 1977, fue Stocker quien dividi6 38
casos de malformacion adenomatoidea quis-
tica (MAQ) en 3 tipos, segln el tamafio de los
quistes que la componian (tipos I, 'y I11).

Existen numerosas dificultades a la hora de
diagnosticar y tratar este grupo de malforma-
ciones broncopulmonares. Los motivos que
explican esta problematica son: 1) su defini-
cion y clasificacion resultan complejas; 2) le-
siones morfoldgicamente similares reciben
diferentes nomenclaturas; 3) en ocasiones se
aplica la misma nomenclatura a lesiones que
son diferentes; 4) incluso la nomenclatura
puede ser diferente segin el médico especia-
lista que se enfrenta a las distintas patologias
(pediatra, neumélogo, patdlogo, radidlogo, ci-
rujano pediatrico); 5) los patrones histoldgicos
se solapan unos con otros; 6) gran aumento de
casos de diagnostico prenatal con el consi-
guiente incremento en la controversia sobre el
manejo de casos asintomaticos, y 7) ausencia
de ensayos clinicos controlados al respecto.
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1.2. Etiopatogenia

Si bien la etiologia de las malformaciones
pulmonares congénitas es mayormente des-
conocida, se ha sugerido un mecanismo pa-
togénico comin para todas ellas, con 4 facto-
res etiolégicos que actlan solos o en
combinacion:

1. Defecto en la diferenciacion y separacion
de la porcion ventral del intestino anterior
primitivo.

2. Obstruccion de la via aérea intraltero.

3. Anomalias vasculares.

4. Factores genéticos.

La hipétesis propuesta con mayor firmeza es

la existencia de una obstruccion de la via aé-

rea intrautero, de manera que se producira
una u otra malformacién dependiendo del ni-
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vel y grado de obstruccion, y del momento de
la gestacion en que esta ocurre. Incluso se ha
postulado la atresia bronquial (AB) como ori-
gen patogénico de muchas de las malforma-
ciones, tales como el secuestro pulmonar tan-
to extralobar (SEL) como intralobar (SIL), MAQ
y enfisema lobar congénito (ELC). En un estu-
dio publicado por Riedlinger en 2006, en el
cual se analizaron anatomopatolégicamente
47 muestras de malformaciones pulmonares,
existian datos histolégicos de atresia bron-
quial lobar, segmentaria o subsegmentaria, en
el 100% de los SEL, el 82% de los SIL, el 70% de
las MAQy el 50% de los ELC. Del mismo modo,
se han encontrado genes como HOXb5 y FGF,
que influyen en el desarrollo pulmonar y pue-
den estar implicados en la génesis de algunas
lesiones pulmonares congénitas.

Por todo ello, existe actualmente una vision
general de las malformaciones pulmonares
dentro de un continuum de anomalias del de-
sarrollo pulmonar (Figura 1). Esto explicaria la
posible asociacion de 2 o incluso 3 tipos dife-

Figura 1. El amplio espectro de las anomalias del desarrollo pulmonar

Pulmén anormal/vascularizacién normal

ELC 0B MCVAP  Secuestro

Sindrome de la cimitarra Malformacion AV pulmonar

Pulmén normal/vascularizacion anormal

ELC: enfisema lobar congénito; OB: quiste broncogénico; MCVAP: malformacion congénita de la via aérea pulmonar (anterior MAQ).

274

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2017. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



: NEUMOPED

3788, saciodod Espasola do Noumolgia Podiéwica

A\CL
Protocolos « Malformaciones pulmonares congénitas. Malacia y otras malformaciones congénitas.. "‘:l)

Figura 2. Asociacién de dos malformaciones pulmonares congénitas en la misma localizacion: MCAVP tipo

2y SEL en I6bulo inferior izquierdo

rentes de malformacion congénita pulmonar
en la misma o distinta localizacion (Figura 2).

1.3. Clasificacion

Anomalias del crecimiento pulmonar:
+ Agenesia pulmonar.

« Hipoplasia pulmonar.

« Hiperplasia pulmonar.

Malformaciones congénitas difusas (base ge-
nética):

« Déficit congénito de surfactante.

« Displasia alveolar capilar.

« Displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

+ Malformacién adenomatoidea quistica, ac-
tualmente llamada malformacién congéni-

ta de la via aérea pulmonar (MCVAP).

« Secuestro pulmonar: intralobar (SIL) y ex-
tralobar (SEL).

+ Enfisema lobar congénito (ELC).

+ Quiste broncogénico (QB).
« Atresia bronquial (AB).

En este capitulo vamos a desarrollar inicamen-
te el Ultimo grupo de malformaciones, por su
mayor frecuencia y por la necesidad de un ma-
nejo pediatrico mas riguroso y adecuado.

1.3.1. Malformacion congénita de la via aérea
pulmonar

Es la malformacion pulmonar mas frecuente.
Se caracteriza por un desarrollo exagerado
de las estructuras bronquiales a expensas de
los alveolos, junto a una via aérea de aspecto
anormal por falta de cartilago. En el afio
2002, Stocker decidi¢ llevar a cabo una nue-
va clasificacion, cambiando el nombre de
MAQ por el de MCVAP, ya que la Unica lesion
de tipo adenomatoideo es la tipo Ill de Stoc-
kery porque no todos los tipos estaban com-
puestos por quistes. Esta nueva clasificacion
incluye 5 tipos de MCVAP segun el nivel en
que se produce la lesion (Figura 3), de los
cuales los tipos 1, 2 y 3 coinciden con los ti-
pos |, Iy Il de |a clasificacién previa de 1977
realizada por el mismo autor. En la Tabla 1
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Tabla 1. Caracteristicas de los distintos tipos de MCVAP
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Tipo MAQ NA Tipol Tipoll Tipolll NA

(Stocker 1977)

Tipo MCVAP Tipo0 Tipo1l Tipo2 Tipo3 Tipo4

(Stocker 2002)

Nombre descriptivo ~ Displasia o Grandes quistes Pequefios quistes  Adenomatoidea Periférica
disgenesia acinar The unlined cyst

lesion
Origen de la lesion Traqueal/bronquial ~ Bronquial/ Bronquiolar Bronquiolar/alveolar  Acinar distal
bronquiolar

¢Es quistica? No Si Si, miltiple No (odiseminados) i

¢Esadenomatoidea?  No No No Si No

Porcentaje <2% 60-70% 15-20% 5-10% 10%

Caracteristicas Afectacion de todos Casi exclusiva Neumotdrax

(inicas los I6bulos; de varones atension
incompatible

con lavida

Ecografia prenatal Pulmones pequefios  Masa quistica en Desde normala Masa que crece Desde normala
Lertrimestre masa mal definida progresivamente. masa quistica similar
que creceen Hydrops fetalis80%  a MCVAPtipo1
2232 trimestre

Edad tipica de Nacimiento Intratitero si es Primermesdevida  Intralterooal Nacimientoa 6 afios

presentacion grande; varios afios nacimiento devida, incluso més
de vidasies tardia
pequeria

Presentaciony Pulmones no Asintomético De asintomético Mortinato/DRgrave  Asintomético

sintomas aireados. (hallazgo casual), aDR leve. Se (hallazgo casual),

Feto muerto/ DR neonatal, pueden dx antes DR neonatal,

DR grave desplazamiento otras anomalias neumotoraxa
mediastinico, extrapulmonares tension, infeccion
infeccion o tumor o tumor maligno
maligno

Afectacion lobar Todos los [6bulos 95% de casos un Habitualmente Todo un I6buloo Habitualmente
[6bulo; raramente unlébulo todo un pulmén unlébulo
bilateral

Anomaliasasociadas ~ Raras:anomaliasCV, ~ Muyraras Frecuentes (50%): Raras. Hipoplasia Raras

hipoplasia renal, anomalias CV; hernia  pulmonar

hipoplasia cutanea diafragmatica, SEL, contralateral

focal agenesia o secundaria

disgenesia renal

Lesion y tamafio Pulmones pequefios  1-10cm 0,5-2cm Todo un l6buloo Quistes grandes

de los quistes todo un pulmén multiloculares

Riesgode No Carcinoma No No Blastoma

malignizacion bronquioloalveolar pleuropulmonar

Tratamiento Ninguno Reseccion lobar/es Reseccion. Reseccion lobar/es Reseccion lobar/es

Depende del resto
de anomalias

Evoluciony Incompatible Excelentetrascirugfa  Depende de Mala. Dependedela  Excelentetras cirugfa

pronéstico conlavida severidad resto severidad de la
anomalias hipoplasia pulmonar

NA: no aplicable; DR: distrés respiratorio; dx: diagnosticar; CV: cardiovasculares; SEL: secuestro extralobar.

Modificado de: Priest JR, Williams GM, Hill DA, Dehner LP, Jaffé A. Pulmonary cysts in early childhood and the risk of malignancy. Pediatr Pulmonol.
2009;44:14-30, y Stocker JT, Husain AN. Cystic lesions of the lung in children: classification and controversies. Eur Respir Mon. 2007;39:1-20.
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Figura 3. Tipos de MCVAP segun el nivel en que se
produce la lesion en época prenatal: 0) traqueo-
bronquial (disgenesia acinar), 1) bronquial/bron-
quiolar (quistes grandes), 2) bronquiolar (quistes
pequefios), 3) bronquiolar/ductoalveolar (adeno-
matoidea), 4) distal acinar (periférica)

quedan reflejados las caracteristicas que di-
ferencian a cada una de ellas. Obsérvese va-
rios ejemplos en la Figura 4.

MCVAP y riesgo de malignizacion: la posibilidad
de malignizacion de las lesiones quisticas con-
génitas pulmonares explica la tendencia de mu-
chos pediatras y cirujanos pediatricos a tomar
una actitud quirdrgica activa incluso en ausen-
cia de sintomas. Se ha descrito dos tipos de neo-

A\CL
Protocolos « Malformaciones pulmonares congénitas. Malacia y otras malformaciones congénitas.. "‘:l'J

plasias pulmonares en relacion con la MCVAP:

+ Blastoma pleuropulmonar (BBP). Es una
neoplasia disembriogénica poco frecuente
(0,35-0,65/100 000 recién nacidos vivos),
descrita en 1988 y que puede surgir como
malignizacion de una MCVAP tipo 4. Es ana-
loga a otros tumores embrionarios como
nefroblastoma, neuroblastoma, hepato-
blastoma, rabdomiosarcoma embrionario y
meduloblastoma. El 94% de los casos se han
descrito en nifilos menores de 6 aios, tenien-
do el 25% de ellos una predisposicion gené-
tica familiar. Existen tres tipos, de peor a
mejor prondstico: | (quistico, 36%), Il (sélido-
quistico, 36%), Il (sélido, 28%, Figura 5). Si
bien la mayoria de quistes pulmonares con-
génitos no son un BBP, resulta dificil diferen-
ciar la MCVAP tipo 4 del BPP quistico. Por
ello, se han postulado unos factores de ries-
go de BBP en nifios con quistes pulmonares
con el fin de ayudar a diferenciar ambas en-
tidades: presentacion con neumotérax,
quistes pulmonares bilaterales, quistes mul-
tifocales, quistes pulmonares familiares y
asociacion con enfermedad quistica renal
(nefroma quistico), poliposis de intestino
delgado u otro cancer infantil adicional.

« Carcinoma bronquioloalveolar (CBA). Mu-
cho mas raro, solo se ha descrito 21 casos

Figura 4. Izquierda, MCVAP tipo 1; centro, MCVAP tipo 2; derecha, MCVAP tipo 4
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Figura 5. Blastoma pleuropulmonar tipo Il (sélido)
en lébulo inferior derecho en varén de 2 anos con
MCVAP tipo 4 bilateral

en relacién con MCVAP tipo 1 a una edad
media de 20 afos. Es el carcinoma pulmo-
nar mas frecuente en nifios, aunque es mas
tipico de ancianos sin relacion con MCVAP.
La mayoria de ellos han sido diagnostica-
dos de forma casual al resecar la lesion
quistica. EI CBA puede evolucionar a un
adenocarcinoma mucinoso invasivo.

1.3.2. Secuestro pulmonar

Se trata de una lesion poco frecuente caracteri-
zada por tejido pulmonar anormal que no se
comunica con el arbol bronquial, quedando ais-
lado o “secuestrado”, y que es irrigado por una
arteria sistémica anémala procedente con mas
frecuencia de la aorta descendente. Supone el
1-6% de todas las malformaciones pulmonares
congénitas. En cuanto a la etiopatogenia, es
desconocida, pero se han postulado dos hipéte-
sis. La primera sugiere que una yema pulmonar
se desarrolla independientemente del resto del
pulmon, recibiendo vascularizacion procedente
de arterias que irrigan el intestino anterior; si
esta se desarrolla antes de que se forme la pleu-
ra, se producira un secuestro intralobar (SIL); si,
por el contrario, se desarrolla después de la for-
macion de la pleura, se producira un secuestro
extralobar (SEL) (Figura 6). La segunda aboga
por un origen comdn con el resto de malforma-
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Figura 6. Anatomia y epidemiologia del SILy SEL

ciones pulmonares, dentro de la secuencia de
atresia bronquial. Ambos tipos de secuestro se
diferencian porque el SEL se halla recubierto to-
tal o parcialmente por un revestimiento pleural.
Existe bastante unanimidad en que el SIL puede
ser congénito o adquirido, se localiza siempre
en pulmén y tiende a ser una malformacion ais-
lada, mientras que el SEL suele ser congénito,
puede adquirir una localizacién ect6pica extra-
pulmonar (cuello, mediastino, intraabdominal,
pericardico, etc.) y se asocia con frecuencia a
otras malformaciones como la hernia diafrag-
matica, hipoplasia pulmonar, sindrome de la
cimitarra, MCVAP (sobre todo tipo 2), sling de la
arteria pulmonar o anomalias renales. Se loca-
liza con mas frecuencia en l6bulos pulmonares
inferiores, sobre todo el izquierdo. La clinica o
forma de presentacion del secuestro pulmonar
es muy variada y a veces inespecifica, ya que se
puede manifestar como neumonia recurrente,
tos cronica, fiebre, expectoracion, hemoptisis,
hallazgo casual o diagnéstico mediante ecogra-
fia prenatal en caso del SEL. El diagnéstico suele
sospecharse ante una radiografia simple de t6-
rax o ecografia toracica sugerente, precisando
para su confirmacion la realizacién de una an-
giotomografia computarizada (angio-TC) o an-
giorresonancia magnética (angio-RM) que
mostrara la arteria sistémica que lo irriga y su
drenaje venoso (Figura 7).
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Figura 7. Angio-TC toracica: secuestro pulmonar en
I6bulo inferior izquierdo con su arteria sistémica
aberrante correspondiente, procedente de la aorta
descendente

1.3.3. Enfisema lobar congénito (ELC)

También llamada hiperinsuflacion lobar con-
génita, se trata de una anomalia poco frecuen-
te que se caracteriza por la mayor insuflacion
de un l6bulo pulmonar con respecto al resto
de I6bulos. Se ha relacionado con una anoma-
lia bronquial anatémica o funcional localizada
en el cartilago bronquial o en el tejido de sos-
tén. Esto dara lugar a un mayor o menor grado
de obstruccion bronquial (estenosis) o debili-
dad de la pared bronquial (broncomalacia)
que contribuira a la hiperinsuflacion del 16bu-
lo correspondiente. Se suele diagnosticar en
recién nacidos o lactantes, los cuales pueden
estar desde asintomaticos y ser un hallazgo
casual, hasta presentar un distrés respiratorio
grave. El l6bulo afectado con mas frecuencia
es el I6bulo superior izquierdo, seguido del 16-
bulo superior derecho y el I6bulo medio. Resul-
ta muy importante realizar diagnéstico dife-
rencial con causas intrinsecas (cuerpo extrafo
bronquial, tapon mucoso) o extrinsecas (ano-
malias vasculares, tumoraciones) de obstruc-
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cion bronquial. El diagnoéstico lo dara la radio-
logia de térax y el TC de alta definicién o
helicoidal (Figura 8). El ELC es la malformacion
pulmonar que mas suele pasar desapercibida
a la ecografia prenatal. En contraposicion, es
aquellaen la que la fibrobroncoscopia tiene su
mayor papel, con el fin de valorar la anatomia
bronquial.

1.3.4. Quiste broncogénico (OB)

Es otra anomalia broncopulmonar congénita,
resultado del anormal desarrollo del segmen-
to ventral del intestino anterior, que es el que
da lugar al arbol bronquial y los pulmones.
Suele ser Unico y estar lleno de liquido o
mocoy puede aumentar de tamafo a medida
que crece el nifio. Normalmente no tiene co-
nexion con la via aérea y su localizacién de-
pende del momento en que se produzca di-
cha anomalia del desarrollo. Si esta se
produce precozmente, entre [a 3.2y la 7.2 se-
mana de gestacion, el QB se encontrara en su
localizacion mas frecuente, es decir, en me-
diastino, a lo largo del arbol traqueobron-
quial (70%); si se produce mas tardiamente,
se localizard a nivel intrapulmonar o, mas ra-
ramente, a nivel extratoracico (cuello o infra-
diafragmaticos). Aunque el QB siempre es

Figura 8. Enfisema lobar congénito en el I6bulo su-
perior izquierdo. Obsérvese la herniacion de dicho
I6bulo hacia mediastino. Izquierda: radiografia de
torax, derecha: TC toracica
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congénito, se puede diagnosticar a cualquier
edad, bien por hallazgo casual o bien por cli-
nica respiratoria tal como tos, sibilancias, dis-
nea, neumonia recurrente, dolor toracico,
hemoptisis o compresion de via aérea y/o di-
gestiva. El diagnostico de sospecha se realiza-
ra mediante técnicas radiolégicas, siendo de
eleccion la TCy la RM toracicas (Figura 9).

1.3.5. Atresia bronquial (AB)

La AB es una rara anomalia congénita descri-
ta en 1953, resultado de la interrupcion in-
trautero (6.2-16.2 semana de gestacion) de un
bronquio lobar, segmentario o subsegmenta-
rio, asociada a la impactacion periférica de
moco e hiperinsuflacion del segmento o 16-
bulo afecto. Dicha impactacion mucosa da
lugar a lo que conocemos como broncocele o
mucocele, el cual se puede observar en las
técnicas radioldgicas necesarias para la sos-
pecha diagndstica (radiografia de térax y TC
toracica; Figura 10). Aunque puede darse en
cualquier [6bulo, es mas frecuente en el [6bu-
lo superior izquierdo, hallandose la mayoria
de casos en pacientes asintomaticos a cual-
quier edad o cada vez mas por ecografia pre-

s » Malformaciones pulmonares congénitas. Malacia y otras malformaciones congénitas...
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Figura 10. Atresia bronquial. TC toracica en lactante
de 12 meses de edad con sindrome de Down en que
se observa hiperinsuflacion de [6bulo superior iz-
quierdo tanto en un corte axial (izquierda) como
coronal (derecho). La flecha sefiala la imagen de
broncocele o mucocele

natal. Aligual que ocurre con el resto de mal-
formaciones, se puede diagnosticar a
cualquier edad. Se puede confirmar el diag-
nostico por fibrobroncoscopia en la que se
objetivara agenesia o atresia de un bronquio
lobar, segmentario o subsegmentario.

1.4. Manejo de las malformaciones broncopul-
monares congénitas

« Prenatal: actualmente, la ecografia prena-
tal supone una herramienta excelente de
cribado en el diagndstico de malformacio-
nes pulmonares, detectando mas del 80%

Figura 9. Reconstruccion de TC toracica que muestra un gran quiste broncogénico retrotraqueal (sefialado
con las flechas) en lactante de 3 meses con compresion extrinseca traqueal grave
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de los casos. La RM fetal no se utiliza de ru-
tina, sino como exploraciéon complementa-
ria en casos graves o dudosos. En el caso de
la MCVAP, el llamado ratio de volumen de la
malformacion, medido mediante el cocien-
te entre el volumen de la lesion pulmonary
la circunferencia craneal, constituye una
herramienta atil para detectar fetos en
riesgo de desarrollar hydrops fetalis; un va-
lor mayor de 1,6 predice un riesgo de 15-
75% de desarrollarlo. A su vez, la presencia
de hydrops fetalis asociado a MCVAP (sobre
todo tipo 3) tiene una alta mortalidad, por
lo que puede estar indicada la cirugia fetal
o finalizar el embarazo prematuramente.
En este caso se ha demostrado el papel be-
neficioso del tratamiento con beclometa-
sona materna para disminuir el tamafio de
MCVAP gigantes y revertir el hydrops.

« Posnatal: es imprescindible describir y reali-
zar un adecuado diagnéstico diferencial de
lo observado en la ecografia prenatal. Resul-
ta obligada la realizacién de una radiografia
de térax al nacimiento, aunque el recién na-
cido esté asintomatico y aunque las ecogra-
fias prenatales seriadas indiquen una apa-
rente resolucion de la lesion. Es mas, aunque
la radiologia simple de térax sea normal, se
debe realizar una angio-TC toracica con re-
construcciones 3D en los primeros 6 meses
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de vida, ya que muchas lesiones detectadas
prenatalmente parecen resueltas pero la
mayoria persisten en la TC posnatal.

En los casos sintomaticos, sea cual sea el tipo
de malformacion en cuestion, no existe duda
en que el tratamiento indicado es la cirugia
toracica mediante reseccion de la lesion (seg-
mentectomia o lobectomia), siendo cada vez
mas frecuente el uso de toracoscopia por su
mayor seguridad y recuperacion mas rapida.
La controversia aflora cuando se analizan los
casos asintomaticos, cada vez mas frecuentes
debido el creciente nimero de hallazgos ca-
suales o de diagnostico prenatal. Analicemos
cada tipo de malformacion por separado:

+ Secuestro pulmonar. Se debera decidir entre
la reseccion de la lesion, la embolizacion ar-
terial o la actitud expectante con seguimien-
to clinico-radiolégico. Reseccién y emboliza-
cién son comparables en cuanto a buenos
resultados, baja morbilidad y buena evolu-
cion a largo plazo. La mayoria de los autores
estan de acuerdo en resecar aquellos secues-
tros que causan sintomas respiratorios o in-
fecciones, y valorar igualmente la reseccién
en los SIL aunque no produzca sintomas por
el riesgo de infeccién; embolizar los que cau-
sen shunt significativo o fallo cardiaco (Figu-
ra11)y observar los SEL que no causen sinto-

Figura 11. Proceso de embolizacion arterial en un caso de secuestro extralobar en el [dbulo inferior derecho
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mas ni shunt importante, ya que los
pacientes suelen estar asintomaticos y pue-
den involucionar o incluso desaparecer.

Enfisema lobar congénito. Se recomienda
intervencion quirdrgica tan solo si produce
sintomas o herniacion mediastinica grave,
manteniendo una actitud expectante en
los casos asintomaticos.

Quiste broncogénico. Se recomienda siem-
pre la reseccion quirurgica, por el riesgo de
infeccion o compresion de la via aérea y/o
digestiva.

Atresia bronquial congénita. No suele pro-
ducir sintomas, por lo que la actitud expec-
tante y observacion clinica parece la alter-
nativa mas razonable.

Malformacion congénita de la via aérea
pulmonar. La técnica diagnodstica de elec-
cion es la angio-TC toracica ante la posibili-
dad de encontrar una lesion hibrida MCVAP-
secuestro que requiera localizar la arteria
aberrante que la irriga. La MCVAP es el tipo
de malformacion en el que existe la mayor
controversia en cuanto al manejo, funda-
mentalmente en casos asintomaticos. Si
bien existe riesgo de infecciones recurren-
tes, neumotorax o malignizacion, hay casos
que permaneceran asintomaticos incluso
de por vida. Es por ello que algunos autores
abogan por la lobectomia electiva en los ca-
sos con quistes visibles en la TC mientras
que otros prefieren el seguimiento clinico y
radiolégico. Los primeros argumentan su
actitud en el riesgo de infeccion existente y
que ademas dificultaria atin mas la cirugia,
la posibilidad de malignizacion (1% para
CBAy 5% para BPP en estudios retrospecti-
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vos), la dificultad para diferenciar una
MCVAP benigna de un tumor maligno, el
riesgo de neumotédrax por fuga aérea o de
insuficiencia respiratoria aguda por creci-
miento rapido de un quiste, la mejor y mas
rapida recuperacién postoperatoria cuanto
menor sea el nifio, y la alta probabilidad de
crecimiento compensatorio del pulmén
cuando la reseccion es precoz. Los segun-
dos, en cambio, prefieren esperar apoyan-
dose en las siguientes premisas: muchos
casos son asintomaticos y/o son hallazgos
casuales, la historia natural de la MCVAP
esta mal definida, existe posibilidad de re-
gresion prenatal o posnatal y los riesgos de
la toracotomia y reseccion pulmonar. Ante
la existencia de dos maneras tan contra-
puestas de manejar una misma patologia,
el UpToDate del afio 2014 concluyé que “se
recomienda reseccion quirdrgica en todos
los pacientes asintomaticos con quistes bi-
laterales y/o multifocales o historia familiar
de condiciones asociadas a BPP. También se
sugiere reseccion quirurgica de quistes pul-
monares en lactantes y nifios sin estas ca-
racteristicas, pero la vigilancia con TC seria-
das es una alternativa razonable”. En caso
de decidir cirugia, la mayoria de cirujanos
pediatricos se inclina por reseccion de la le-
sion en el primer afio de vida, porque asi se
permitira el crecimiento compensatorio
pulmonar, la recuperacién serd mas rapiday
la funcién pulmonar a largo plazo serd in-
cluso normal, siendo entonces indispensa-
ble que la muestra quirurgica sea estudiada
por un patélogo experto. Si, por el contrario,
se decide no llevar a cabo la cirugia, habra
que valorar el riesgo-beneficio comparado
con el riesgo de TC seriadas (radiacion y cos-
te), de sedacion o anestesia general, de an-
siedad familiar y de pérdida de seguimien-
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to. En cualquier caso, es fundamental el
seguimiento a largo plazo de los nifios con
MCVAP.

2. MALACIA DE LA VIA AEREA
2.1. Introduccion

Malacia, del latin, significa “blandura, debili-
dad”. La “debilidad” o malacia de las vias aé-
reas suele manifestarse en forma de “respira-
cion ruidosa”, siendo el estridor y/o las
sibilancias persistentes los signos clinicos de
presentacion mas frecuentes. Los avances téc-
nicos, tanto en la fibrobroncoscopia pediatrica
como en las pruebas de imagen —TC multide-
tectora con reconstruccion multiplano y tridi-
mensional, y RM— permiten un nuevo aborda-
je diagnostico de estos problemas. Parejos a
estos progresos también se han producido
otros en el manejo quirdrgico de anomalias
que antafio solo eran atendidas con traqueo-
tomias y/o ventilacién mecanica prolongada.
A efectos practicos, el estudio de las alteracio-
nes de las vias aéreas superiores e inferiores
suele hacerse basandose en su localizacién
anatémica.

2.2.Via aérea superior

La via aérea superior (VAS) es la parte del apa-
rato respiratorio comprendida entre la narizy
la entrada de la trdquea en el térax, en la que
distinguimos dos areas basicas:

« Lavia aérea supraglética: nariz, nasoorofa-
ringe e hipofaringe y epiglotis.

« Lla zona de la glotis: cuerdas vocales,
subglotis y traquea cervical o extratoracica.
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La aproximacion al diagnéstico de la patologia
de la VAS, bien sea congénita o adquirida, nos
la proporcionan una detallada historia clinica,
la exploracion fisica y una serie de pruebas
complementarias como las radiografias de
cuello y térax, el transito esofagogastrico, la
pHmetria y otras, ya apuntadas, como la TC
multidetectora con reconstruccién multiplano
y tridimensional o la RM.

La endoscopia de la VAS, rigida o flexible, per-
mite su vision directa, aportando informacion
fundamental sobre alteraciones tanto anaté-
micas como funcionales. La disponibilidad de
cada vez mejores instrumentos, especialmente
fibrobroncoscopios de diferentes calibres, y el
bajo riesgo de complicaciones cuando se realiza
por personal entrenado y con las debidas pre-
cauciones, hace que la endoscopia sea en la
actualidad el procedimiento imprescindible
para la confirmacién de la patologia de la VAS.

2.2.1. Sintomas de la patologia de la via aérea
superior

Una dificultad respiratoria, en mayor o menor
grado, orienta sobre la existencia de patologia
de laVAS, muy especialmente si va acompafia-
da de los siguientes sintomas:

« Estridor. El estridor se define como un soni-
do respiratorio de tono variable producido
por el paso de un flujo turbulento de aire en
zonas de la via aérea con su calibre disminui-
do. La fase en que prevalezca el estridor pue-
de indicarnos el nivel de la obstruccion. En
general, cuando el estridor predomina du-
rante la inspiracion, la obstruccion suele es-
tar en el rea supraglética y cuando predo-
mina durante la espiracion, la obstruccién
esta en la via aérea intratoracica. El estridor
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que es similar en ambas fases de la respira-
cion o bifasico, afecta a la zona de la glotis,
incluyendo las cuerdas vocales, la subglotis
y la traquea extratoracica. La respiracién
puede ser normal en reposo, si la obstruc-
cion o estrechamiento de la VAS es leve, y
solo puede apreciarse el estridor con el au-
mento de la velocidad del flujo aéreo, como
sucede con el llanto o el ejercicio fisico. El
estridor puede ser agudo, habitualmente
relacionado con causas inflamatorias o in-
fecciosas, o cronico —cuyo algoritmo clinico
se recoge en la Figura 12—, mas en relacion
con causas anatémicas o funcionales. Las
causas de estridor también pueden clasifi-
carse en congénitas o adquiridas (Tabla 2).El ¢
estridor es el sintoma mas frecuente por el
que se indica una fibrobroncoscopia por sos-
pecha de alteracion de la VAS (Figura 13).

Figura 12. Algoritmo clinico del estridor crénico
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Aunque en ciertas Unidades de Neumologia
lainvestigacion fibrobroncoscépica del estri-
dor es sistematica en recién nacidos y lac-
tantes, el procedimiento no estd indicado
necesariamente en todos los pacientes, pero
sicuando el sintoma es persistente o progre-
sivo, 0 si asocia otros como alteraciones de la
voz, desaturaciones de oxigeno, apneas o
dificultades en la alimentacién. En los nifios
mayorcitos la indicacion de fibrobroncosco-
pia es menos frecuente: estridor persistente
—-mas de 2 semanas— tras una aparente in-
feccion viral que no responde al tratamien-
to, o con el antecedente de una intubacion.

Alteraciones de la voz. Deben analizarse las
caracteristicas de la voz cuando el nifio llora,
grita o habla. Las anomalias fonadoras, afo-
nia (“incapacidad para hablar”) y disfonia,

Estridor crénico
/ N\ / N\
Inspiratorio Bifésico
Espiratorio Obstruccion extratoracica Obstruccion fija de localizacion variable
Obstruccion intratorécica (supragloti,glotis . fgotis supraglotlsj .
. L . trdquea extra-/intratorcica):
(traquea intratordcica y bronquios): \ / ) .
. N~ / estenosis subgldtica,
traqueobroncomalacia, ) "
. L hemangioma subgldtico,
estenosis traqueal, compresion extrinseca .
estenosis traqueal,
compresion extrinseca
AN / AN /
/~ ™~ /~ N e N
Nasal Faringea Laringea
Hipertrofia adenoidea Hipertrofia amigdalar, absceso, masa Laringomalacia, parélisis de cuerdas vocales
284

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2017. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



NEUMOPED

68,77 suiodod sl do Noumolgia Préica

Tabla 2. Causas de estridor
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Congénitas Aquiridas
Supragléticas + Laringomalacia + Epiglotitis

+ Quistes laringeos

+ Epiglotis bifida

* Membrana laringea

Gléticas + Parélisis de cuerdas vocales + Parélisis de cuerdas vocales traumatica
* Membrana laringea + Disfuncion de cuerdas vocales
+ Tumores

Subgléticas * Hemangioma + Laringitis
+ Estenosis + Estenosis postintubacion

* Membrana laringea
+ Hendidura laringea posterior

Figura 13. Algoritmo diagnéstico del estridor

-

Historia clinica

Probablemente congénito ‘ ‘ Probablemente adquirido
e Ry
‘ Rx de torax, Rx lateral de cuello, ‘
—~ ‘ trénsito EG/pHmetria ‘ o
(=) \ / [+)
/ ‘ _/
e ‘ N Ve ‘
Patologia asociada: ‘ ‘
intubacion, cardiopatia, sindromes, Orientacion diagndstico-terapéutica
etc. ‘ ‘
o % o
s N O N
Fibrobroncoscopia . -
. . Opciones terapéuticas
y técnicas de imagen
- / - J
7N\
(+)
AN
s N
Repercusion clinica
- /
J//i\‘
(=)
_/
s N
Vigilar evolucion
- /
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con o sin estridor, sugieren afectacion de las
cuerdas vocales. Si la obstruccién esta en la
glotis produce afonia con un estridor inspi-
ratorio agudo. El estridor de tono bajo pero
sin afonia apunta una causa supraglética,
como una epiglotitis. Asi mismo, una voz dé-
bil, pero también sin afonia, asociada a un
estridor inspiratorio agudo sugiere una obs-
truccion subglética.

« Trastornos de la alimentacion, aspiraciones.
+ Apneas, cianosis.
2.2.2. Llaringomalacia

La laringomalacia es la anomalia congénita
mas frecuente de las VAS. A pesar de su fre-
cuencia, no se conocen bien las causas exactas
de la laringomalacia. Mas que una malforma-
cion, deberia considerarse una disfuncién ana-
témica por un retraso en la maduracién neuro-
muscular de las estructuras de soporte
muscular de la laringe, lo que propicia su pro-
lapso en el interior de la glotis durante la inspi-
racion. Esta hipétesis se apoya en la frecuente
asociacion de la laringomalacia con el reflujo
gastroesofagico y desordenes neuromuscula-
res. Anatomicamente se da una combinacion
de hallazgos supragléticos que puede incluir:

« Aritenoides grandes, laxos que hacen pro-
lapso en sentido anterior.

 Repliegues ariepigléticos cortos, redun-
dantes, que hacen prolapso hacia la linea
media.

- Epiglotis laxa, redundante, con forma de
omega, que hace prolapso en direccién
posterior.
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La ventaja de esta clasificacion es que correlacio-
na el lugar de la anomalia anatémica responsa-
ble de la obstruccion con el posible procedimien-
to quirdrgico a realizar en los casos graves.

El principal sintoma de la laringomalacia es un
estridor inspiratorio de inicio en las primeras
semanas de vida, pero no caracteristicamente
con las primeras respiraciones, desconocién-
dose la razon de este retraso. En ocasiones se
pone de manifiesto tras una infeccion intercu-
rrente del tracto respiratorio superior. El estri-
dor empeora con el llanto, la agitacion, la ali-
mentacion o la posicidn supina, y mejora con
la posicién prona o la extension cervical.

El manejo de la laringomalacia solo requiere
una conducta expectante, pues es una condi-
cion autolimitada que habitualmente se re-
suelve antes de los 2 afos de edad. Sin embar-
g0, en un 5-10% de casos, la obstruccion de la
via aérea puede producir dificultad en la ali-
mentacion, fallo de crecimiento, apnea o ciano-
sis y ser lo bastante grave como para requerir
tratamiento quirdrgico. En estos casos el diag-
ndstico debe confirmarse con una fibrobron-
coscopia (Figura 14), que algunos autores estan

Figura 14. Fibrobroncoscopia
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de acuerdo en no limitar a la via aérea superior
ya que se han publicado problemas asociados
en la via inferior. La cirugia tradicional consistia
en la realizacion de una traqueotomia “transi-
toria”, pero hoy dia la supraglotoplastia, bien
mediante laser de dioxido de carbono o micro-
cirugia, es una alternativa exitosa.

2.2.3. Pardlisis de las cuerdas vocales

La paralisis de las cuerdas vocales es la segun-
da de las anomalias laringeas mas frecuente
en el recién nacido, representando un 10-20%
las malformaciones laringeas congénitas. En
ella se produce la limitacién de la abduccién
normal inspiratoria, pudiendo ser uni- o bila-
teral, congénita o adquirida. La paralisis bila-
teral se asocia a menudo con alteraciones del
sistema nervioso central como hemorragia
intracerebral, meningocele, sindrome de Ar-
nold-Chiari, hidrocefalia, etc. La mayoria de
paralisis de cuerdas vocales unilaterales son
del lado izquierdo, resultado de una lesion
traumatica o por compresion del nervio larin-
geo izquierdo: la cirugia cardiovascular como
la ligadura del conducto arterioso persistente
o la enfermedad metastasica del térax, son
ejemplos de estas causas.

La paralisis bilateral de cuerdas vocales cursa
con estridor inspiratorio y llanto normal o mo-
deradamente afdnico, pudiendo ocasionar obs-
truccién grave de la via aérea que requiere intu-
bacién o traqueotomia, aunque no es raro que
estos procedimientos se demoren en el tiempo
hasta los 6-12 meses de edad, cuando la mayor
actividad del nifio aumenta los sintomas.

La paralisis laringea unilateral, habitualmente
izquierda, se presenta con llanto débil o voz
suave y dificultades para la alimentacion que
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pueden ocasionar broncoaspiracion recurren-
te. El estridor no es comun, pero de darse es
inspiratorio o bifasico.

Las diferencias entre los sintomas de las para-
lisis uni- y bilateral se resumen en la Tabla 3.

Tabla 3. Sintomas de la paralisis de cuerdas vocales

Unilateral Bilateral
Estridor + ++
Afonia, llanto débil +
Apnea, cianosis - +
Disfagia, aspiraciones + +

El diagnéstico se efectta con la visualizacién
directa de los movimientos de las cuerdas vo-
cales, con el paciente en ventilacion esponta-
nea, con un endoscopio flexible. En los casos
de dificil diagnéstico puede ser util el electro-
miograma laringeo, el cual permite ademas el
seguimiento del paciente y la identificacion de
la reinervacion muscular. Otros examenes
complementarios a realizar son una radiogra-
fia y TC o RM del térax, que identifiquen pro-
blemas mediastinicos que alteren el recorrido
del nervio laringeo recurrente (masas, vasos
aberrantes, etc.) y una TC y/o RM cerebral, para
el estudio de las posibles anomalias neurold-
gicas asociadas.

Muchos casos de paralisis unilateral de cuer-
das vocales no requieren tratamiento, pues la
laringe “compensa” el problema. Como en al-
gunos casos de paralisis bilateral o unilateral
existe recuperacién espontanea, se recomien-
da que el tratamiento quirirgico se demore
hasta que exista la certeza de que no habra tal
recuperacion. Este periodo puede durar hasta
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incluso los 2 afos de edad. Sin embargo, los
nifos con grave alteracion de la via respirato-
ria necesitan una traqueotomia (mas del 50%
de los casos de paralisis bilateral, mientras
que es raro requerir este procedimiento en las
paralisis unilaterales). La traqueotomia se ce-
rrara cuando se produzca la resolucion de la
paralisis o cuando teniendo la conviccion de
que es permanente, se efectie tratamiento
quirdrgico que puede consistir en aritenoidec-
tomia (endoscépica con laser o cirugia abier-
ta), cordotomia parcial posterior uni- o bilate-
ral (con laser CO,) o cirugia de separacion o
lateralizacion de aritenoides.

2.2.4. Estenosis subglética

Existen dos formas de estenosis subgldtica:
congénita y adquirida. Hoy dia, las causas ad-
quiridas suponen la mayoria de los casos, sien-
do la intubacién endotraqueal prolongada el
factor de riesgo mas importante para presen-
tarla (sobre todo en prematuros que requieren
ventilacion mecanica prolongada por distrés
respiratorio). En ausencia de causas identifica-
bles consideramos la estenosis subglética
como congénita, la cual se ha atribuido a la
canalizacion incompleta de la subglotis y el
anillo cricoideo.

El sintoma mas comun de la estenosis subglo-
tica es el estridor bifasico, asociado a grados
variables de obstruccion respiratoria que con-
tribuye a las diversas formas de presentacion
clinica. Asi, el cuadro puede ir desde la obs-
truccion grave al nacimiento hasta el diagnos-
tico casual al darse dificultades en la intuba-
ciéntraqueal durante una cirugia programada.
No son infrecuentes las veces que el estridor
de la estenosis subglética se diagnostica como
asma o, mas a menudo, croup recurrente du-
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rante las infecciones respiratorias de la prime-
rainfancia. En algunos casos, la estenosis sub-
glética congénita se relaciona con otras
lesiones (laringomalacia, paralisis de las cuer-
das vocales, hendidura laringea u otras mal-
formaciones traqueobronquiales) o sindromes
generales, como por ejemplo el sindrome de
Down en el que se observa una mayor inciden-
cia de esta anomalia.

El diagnostico se realiza por endoscopia direc-
ta. Debe explorarse toda la via aérea para de-
tectar posibles patologias asociadas antes
mencionadas. Y también debe investigarse el
reflujo gastroesofagico. La localizacién y exten-
sion de la estenosis, segun el sistema de gra-
duacién de Cotton (Figura 15), son determi-
nantes en el disefio de la técnica de
tratamiento mas adecuada. La TC multidetec-
tora con reconstruccion multiplanoy tridimen-
sional es el complemento de la endoscopia
para determinar la longitud de la estenosis y
evaluar la parte distal a la misma. La mayor
parte de casos de estenosis subgldtica congé-
nita tienen mejor pronéstico que las estenosis
adquiridas. Muchos nifios mejoraran conforme
crece su laringe, por lo que pueden manejarse
de forma conservadora. En los casos de esteno-
sis moderada o grave con frecuencia se necesi-
ta traqueotomia para estabilizar la via aérea
del lactante y valorar una posterior alternativa

Figura 15. Sistema de graduacion de Cotton

<50% de obstruccion

Grado| Sin obs‘fgtg‘cuon

>51% de obstruccion | <70% de obstruccion

Grado Il

>71% de obstruccion | <95% de obstruccion

Grado lll o o

Grado IV

100% de obstruccion o sin luz
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a la misma, bien endoscépica o quirirgica, si
pasados los 3 afos de edad no se ha logrado la
decanulacién: escisién endoscdpica con laser
CO,; el abordaje quirirgico externo se realiza
en las lesiones mas graves, realizando técnicas
de reconstruccion laringotraqueal o de resec-
cion cricotraqueal.

2.2.5. Hemangioma subglético

Los hemangiomas subgléticos (y traqueales),
son tumores benignos vasculares, cuyo princi-
pal sintoma clinico es el estridor que rara vez
se presenta al nacimiento, pues como otros
hemangiomas de otras partes del cuerpo ex-
perimentan un rapido crecimiento durante las
primeras semanas de vida hasta los 12-18 me-
ses de edad, tras los cuales permanecen esta-
bles, y posteriormente involucionan durante
anos, resolviéndose la mayoria completamen-
te a los 5 afos. El estridor es inicialmente ins-
piratorio pero con el crecimiento se hace bifa-
sico,aumenta con el llanto o conlas infecciones
del tracto respiratorio superior y puede acom-
pafarse de un llanto ronco, disnea y trastor-
nos de la alimentacién. Pueden también en-
contrarse hemangiomas cutaneos asociados
en el 50% de los casos. Y se describe una inci-
dencia mayor en el sexo femenino, con una
proporcion de 2:1.

El diagnéstico se basa en la sospecha clinica a
través de la historia, el examen fisico y la ex-
ploracién endoscépica directa. Rara vez es ne-
cesaria la biopsia de la lesién dado su aspecto
tipico como una masa lisa, cubierta de muco-
sa, de coloracion rosada o ligeramente azula-
da, de consistencia blanda y flexible. Suele lo-
calizarse en la parte posterior y lateral de la
subglotis, extendiéndose hacia la luz respira-
toria; sin embargo, en algunos casos el com-
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ponente endoluminal es solo una pequefa
parte de un hemangioma mediastinal mucho
mayor. La TC (Figura 16) o la RM de cuello y t6-
rax puede ayudar a valorar la extensién mas
alla de las paredes cricoidea y traqueal, sobre
todo antes de su manipulacién quirtrgica o
con laser.

Figura 16.TC de un hemangioma subglético

El tratamiento, en aquellos casos en que |a obs-
truccion es leve, debe ser conservador pues la
mayor parte de hemangiomas involucionan de
forma espontanea con el tiempo. Por otra parte,
el manejo de las lesiones mas complejas actual-
mente tiene diferentes modalidades. Recientes
trabajos demuestran la eficacia del propranolol
(2 mg/kg/dia via oral), convirtiéndose en la pri-
mera opcion terapéutica, pues desde el primer
momento la reduccion del tamafio del angioma
consigue que los pacientes estén asintomaticos
respiratoriamente y sin los efectos adversos de
otros tratamientos tradicionales. Su efecto se
atribuye a varios mecanismos como vasocons-
triccion, disminucion del factor de crecimiento
endotelial vascular, etc. Solo una tercera parte
de los hemangiomas responden al tratamiento
tradicional con esteroides sistémicos a dosis al-
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tas (prednisona 1-2 mg/kg/dia), aunque su
efecto no es rapido y la posibilidad de un trata-
miento prolongado aumenta los riesgos de
efectos secundarios; una alternativa puede ser
su uso en inyeccion intralesional. En ocasiones,
esta técnica debe combinarse con la intubacion
endotraqueal o la traqueotomia durante algu-
nos dias o semanas para evitar la obstruccion
respiratoria, siendo necesaria una valoracion
endoscopica continua para vigilar la fase de in-
volucion y decidir el momento oportuno de des-
intubacion o cierre de la traqueotomia. Recorde-
mos que los hemangiomas subgléticos pueden
presentarse tardiamente en forma de croup,
con aparente buena respuesta a su tratamiento
con esteroides, lo cual puede retrasar el diag-
nostico del hemangioma.

La intervenciéon mas frecuente sobre la via aé-
rea es la escision del hemangioma con laser
C0,, método eficaz en reducir su tamafio en los
pacientes parcialmente o no respondedores a
los esteroides, aunque se ha documentado un
riesgo elevado de estenosis subglética (20%).

La laringofisura abierta con técnicas de recons-
truccién laringotraqueal como alternativa a la
traqueotomia se reserva para las lesiones que
no mejoran con esteroides o intentos endoscé-
picos de extirpacion. Y otras opciones terapéu-
ticas, mucho menos usadas, son el tratamiento
adyuvante con a-interferén, agentes esclero-
santes, la radioterapia —externa o braquitera-
pia—, y laimplantacién de oro radioactivo.

2.2.6. Otras alteraciones laringeas

« Atresia laringea. Esta rara malformacion hoy
es posible su diagnéstico prenatal mediante
ecografia y ecografia Doppler color. Ocasio-
nara un distrés respiratorio grave al naci-
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miento. Se confirma tras laringoscopia direc-
tay obliga a una traqueostomia de urgencia.

+ Hendiduras laringeas. Es una anomalia
rara. Aislada o asociada a fistula traqueo-
esofagica o sindromes generales. Se pre-
senta con estridor bifasico, aspiracion recu-
rrente y llanto débil. Su diagnéstico lo
confirma la endoscopia. Su tratamiento
depende de la extension de la hendidura.

« Membranas laringeas. Suelen localizarse a
nivel glético. De su grosor, variable, depen-
de la sintomatologia: ronquera, estridor
bifasico. La laringoscopia flexible directa es
diagnéstica. El tratamiento, quirdrgico, con
laser CO, o reconstruccion laringotraqueal.

+ Quistes laringeos. Raros, se localizan en la
valécula o cuerdas vocales. Su clinica de-
pende de la localizacién y tamario. La resec-
cién quirdrgica tiene mas éxitos que la en-
doscopica con laser de CO,.

« Epiglotis bifida. Muy rara, se manifiesta
como la laringomalacia con estridor inspi-
ratorio, obstruccion de la via aéreay sindro-
me aspirativo. Va asociada a hipotiroidismo
u otros sindromes congénitos como el de
Joubert, etc. De buen prondstico suele ser
suficiente una conducta expectante, pero
en casos graves es necesaria cirugia.

2.3.Via aérea inferior

Cierto es que el tramo superior de la traquea
es extratoracica, pero las alteraciones de esta
porcion suelen también afectar a la traquea
toracica que, junto a los bronquios principales
y sus correspondientes divisiones, constituyen
las vias aéreas inferiores.
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2.3.1. Traqueomalacia

La traqueomalacia es un colapso anormal de la
traquea debido a una debilidad exagerada, loca-
lizada o generalizada, de su pared. Ello se produ-
ce principalmente durante la espiracion, fase en
la que hay un aumento de la presion intratora-
cica que colapsa la zona malacica, causando
obstruccion de las vias aéreas. Actualmente, ese
debilitamiento de la traquea es mas frecuente-
mente adquirido o iatrogénico, como una com-
plicacién de la intubacion prolongada de nifos
prematuros. Las traqueomalacias (congénitas)
pueden clasificarse en primarias o secundarias.
Enlatraqueomalacia primaria hay una anorma-
lidad intrinseca de la pared traqueal, mientras
que en la secundaria hay una compresion ex-
trinseca (vasos andémalos o masas mediastini-
cas). La traqueomalacia congénita puede, o no,
estar asociada con broncomalacia.

Aunque la traqueomalacia primaria es infre-
cuente, se considera asociada, en grado variable,
a la casi totalidad de pacientes con atresia eso-
fagicayfistula traqueoesofagica, y no necesaria-
mente localizada a la zona de la fistula, sino que
puede comprometer toda la traquea e incluso
los bronquios. También puede estar asociada a
otras anomalias congénitas como hendidura la-
ringea, membranas traqueales, o paralisis de
cuerdas vocales (esta, congénita o adquirida tras
cirugia), o sindromes generales como Down, Lar-
sen, DiGeorge, asociacion CHARGE, y otros.

Las manifestaciones clinicas son extremada-
mente variables, pudiendo estar presentes
desde el momento del nacimiento, aunque no
es de extrafiar que se retrasen unos meses,
cuando el lactante esta mas activo o coinci-
diendo con infecciones respiratorias del tracto
superior. Su sintoma fundamental sera un es-
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tridor espiratorio, que puede acompanarse de
tos perruna, térax silbante y/o disnea. Los sin-
tomas pueden precipitarse por el llanto, la tos
o las tomas de alimento. Los casos mas graves
pueden presentar cianosis y apneas, episodios
conocidos como dying spells que pueden re-
querir maniobras de resucitacion.

El diagndstico de traqueomalacia se basa en la
sospecha clinica y su confirmacién por endos-
copia. El grado de colapso se evalia mediante
broncoscopia realizada en pacientes bajo seda-
cion con ventilacion espontanea. En las tra-
queomalacias “fijas” esta evaluacion puede
hacerse claramente. En cambio, en las traqueo-
malacias “dinamicas”, dado que en lactantes y
nifios pequenos es normal cierto grado de co-
lapso espiratorio, el diagnéstico presenta difi-
cultades. Se considera que un colapso antero
posterior inferior al 20% no es patolégico,
mientras que uno superior al 50% sera sinto-
matico. No obstante, el arbol traqueo bronquial
del nifio (mas cuanto mas pequenos sean) es
mas facil de colapsar que en el adulto, por lo
que no es raro observar en la endoscopia una
aproximacion de las paredes anterior y poste-
rior de la traquea superior al 20%. Por ello, cier-
tos autores han propuesto una escala de valo-
racion de la gravedad del colapso traqueal
similar a la usada para la estenosis subglética
(Figura 15). E incluso otros autores proponen
que solo deberia diagnosticarse traqueomala-
cia cuando en la endoscopica se observara que
la porcién membranosa de la traquea contacta
con la cartilaginosa durante la espiracion.

Otras pruebas que deben practicarse en la
evaluacion de estos pacientes son el transito
digestivo baritado y la pHmetria, dada la fre-
cuente asociacion de reflujo gastroesofagico.
Ademas, el primero permite el despistaje ini-
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cial de una posible compresion extrinseca por
vasos anémalos, como paso previo a un exa-
men cardiovascular mas completo (ecocardio-
grama, angio-TC o RM).

La mayoria de casos, leves, aunque pueden
empeorar en los 2 primeros afos de la vida,
son autolimitados y permiten un tratamiento
conservador o expectante. Con el crecimiento,
la funcién de la via aérea mejora pues el dia-
metro traqueal aumenta y se fortalece. Sin
embargo, las familias de los pacientes deben
ser provistas de una fuente de oxigeno y
adiestradas en la resucitacion cardiopulmo-
nar, por si ello es necesario en las crisis agudas
precipitadas por el llanto, la alimentacion o las
infecciones intercurrentes. En la traqueomala-
cia asociada a atresia de esofago y fistula tra-
queoesofagica, deberan optimizarse las medi-
das antirreflujo tanto médicas como
quirargicas. En los casos mas graves, con epi-
sodios amenazantes de la vida, puede consi-
derarse un tratamiento “activo”, controvertido
y no exento de potenciales complicaciones,
que puede consistir en: cirugia de vasos ano-
malos o masas mediastinicas (en los casos sin-
tomaticos de compresién extrinseca por un
anillo vascular o una masa mediastinica, su
correccion quirurgica siempre esta indicada;
sin embargo, esto puede que no ocasione una
eliminacion inmediata de la sintomatologia);
aortopexia; traqueotomia (es muy eficaz sila
traqueomalacia afecta a segmentos cortos y
proximales, pero no resuelve casos de malacia
mas extensa y/o de tramos mas distales);
CPAP nasal o con traqueotomia; reseccion seg-
mentaria y reconstruccion traqueal con anas-
tomosis término-terminal; injertos de cartila-
go costal, y protesis (stents) internas, cuya
colocacion se hace habitualmente mediante
broncoscopia rigida. Las prétesis pueden ser
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temporales —de silicona— que, aunque con in-
dudables ventajas, tienen limitado su uso en
las vias aéreas pediatricas por su posible mi-
gracion a otras zonas. Con las prétesis metali-
cas —autoexpandibles—se tiene mas experien-
cia, pero su principal complicacién es el
desarrollo de tejido de granulacion, que puede
ocasionar estenosis obstructiva, y dificultar su
retirada. Las protesis bioabsorbibles quizas
puedan evitar estos problemas.

2.3.2. Estenosis traqueal

La estenosis traqueal congénita es una enti-
dad infrecuente bien de causa intrinseca,
bien secundaria a compresién extrinseca por
anomalias mediastinicas. En el primer caso,
suelen existir unos anillos cartilaginosos
completos con ausencia de la porcion mem-
branosa de la traquea y fusién posterior de
los dos extremos del arco cartilaginoso. Esta
alteraciéon puede ser difusa —hipoplasia ge-
neralizada de la traquea—, en forma de embu-
do —estrechez progresiva desde el cricoides
hasta la carina—, o la mas comun, en forma de
“reloj de arena” —segmento corto afectando a
uno o varios anillos traqueales— (Figura 17).

Figura 17. Tipos de estenosis traqueal. I: hipoplasia
generalizada; II: estenosis en embudo; I11: estenosis
en reloj de arena o segmento corto.
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De la extension y localizacion de la estenosis
dependera la sintomatologia, que podra pre-
sentarse como dificultad respiratoria neona-
tal grave, incluso mortal, o permanecer laten-
te. El sintoma mas usual es un estridor
espiratorio o bifasico, pero con una fase espi-
ratoria mas intensa. Otros sintomas pueden
ser sibilancias o jadeo espiratorio persisten-
te, croup recurrente, cianosis y fallo de creci-
miento. La estenosis traqueal por anillos car-
tilaginosos esta a menudo asociada a otras
malformaciones, en particular cardiacas, o
sindromes generales como el de Down. El
diagnéstico requiere la combinacién de la
broncoscopia —el fibrobroncoscopio muchas
veces comporta el riesgo de edematizar el
segmento estendtico y no permite evaluar la
parte distal a la estenosis—, y las modernas
técnicas de imagen, como la TC con recons-
truccién multiplano y tridimensional, inclu-
yendo broncoscopia virtual. EI manejo con-
servador es posible en los casos con nula o
escasa clinica, pues hoy sabemos, gracias al
control mediante fibrobroncoscopias seria-
das, que los anillos cartilaginosos completos
crecen con el nifio. En los casos graves, las op-
ciones quirdrgicas son varias: 1) reseccion del
segmento estendtico y anastomosis término-
terminal; 2) dilatacion con balén y liberacion
de los anillos con laser endoscépico; 3) re-
construccion del segmento estenético me-
diante diferentes procedimientos: traqueo-
plastia expansiva con parches (de pericardio,
cartilago costal o traquea autéloga) o tra-
queoplastia deslizada, y 4) trasplante de tra-
quea. Esta multiplicidad de técnicas refleja
las dificultades que supone esta situacion.

La compresion extrinseca de la traquea (y
también de bronquios y/o eséfago) se debe
habitualmente a una configuracién abe-
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rrante de los vasos del mediastino. Otras
causas no vasculares son masas toracicas,
como quistes broncogénicos, hiperplasia ti-
mica, tumores mediastinicos o higromas
quisticos. Su presentacion clinica puede
comportar estridor espiratorio o bifasico, si
la obstruccién ocasionada por la compresion
es fija, tos recurrente, atrapamiento aéreo,
estasis de secreciones de las vias respirato-
rias distales (neumonias de repeticion), difi-
cultades en la alimentacion (disfagia o re-
gurgitaciones), desmedro y apnea. No todas
las alteraciones vasculares son sintomati-
cas, las que si lo pueden ser se recogen en la
Tabla 4. El diagnéstico vendra dado por la
combinacién de la observacién endoscépica
de la via aérea, las técnicas de imagen como
la TC con reconstruccién multiplano y tridi-
mensional, y un examen cardiovascular
completo (ecografia Doppler, angio-RN y ca-
teterismo). El tratamiento de la estenosis
traqueal sintomatica secundaria a compre-
sion extrinseca precisa de un manejo dife-
renciado en funcion del tipo de vaso que la
ocasiona o, en el caso de masas mediastini-
cas, habitualmente su extirpacion. Sin em-
bargo, y a pesar de la correccidn quirdrgica
puede persistir una traqueomalacia “resi-
dual” sintomatica (estridor, etc.), durante

seémanas 0 meses.

Tabla 4. Anillos vasculares: causa de compresion

extrinseca de la via aérea

Sling de la arteria pulmonar

Doble arco adrtico

Arco adrtico derecho aislado o con ductus arterioso izquierdo
y arteria subclavia izquierda retro esofagica

Arteria innominada anémala

Arteria subclavia derecha aberrante
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2.3.3. Otras alteraciones traqueales

+ Agenesia traqueal. Anomalia rara que, al
igual que la atresia de es6fago, se ha clasi-
ficado en distintos tipos: atresia proximal
con presencia de traquea distal, arbol bron-
quial y fistula traqueoesofagica asociada;
atresia traqueal total con carina de bifurca-
cion bronquial con o sin fistula traqueoeso-
fagica asociada; atresia traqueal sin carina
y bronquios principales naciendo directa-
mente del es6fago. Suele haber otras mal-
formaciones (cardiacas, gastrointestinales,
etc.) asociadas. La mayoria de casos son
mortales al nacimiento.

 Traqueobroncomegalia. Consiste en una
marcada dilatacion de traquea y bronquios
principales, también conocida como sin-
drome de Mounier-Khun. Se ha descrito
asociada a otros sindromes como Ehler-
Danlos y cutis laxa. Suele cursar con tos in-
eficaz, infecciones recurrentes y bronquiec-
tasias. Se diagnosticara por broncoscopia y
TC.

« Diverticulo traqueal. Rarisima vez se diag-
nostica en nifios.

2.3.4. Broncomalacia

Definida como una debilidad anormal de la pa-
red bronquial, es menos frecuente que la tra-
queomalacia a la que puede ir asociada o no.
Suelen afectarse mas los bronquios principales,
en particular el izquierdo, pero también se pue-
de dar en bronquios lobares y segmentarios, y
existe una forma grave generalizada de bronco-
malacia denominada sindrome de Williams-
Campbell. Si la broncomalacia es de bronquios
principales, su sintoma habitual es la tos perru-
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na, siendo los pacientes diagnosticados a me-
nudo de “croup recurrente”; en cambio, si la
broncomalacia afecta a bronquios periféricos,
da lugar a tos y sibilancias persistentes con es-
casa respuesta a broncodilatadores y puede
ocasionar atrapamiento aéreo (la hiperinsufla-
cion lobar congénita seria una forma localizada
de broncomalacia). Hoy dia tienden a relacio-
narse estas areas localizadas de malacia bron-
quial con bronquitis bacterianas debido a la
recuperacion de gérmenes en el lavado bron-
coalveolar de estas zonas y a la buena respues-
ta al tratamiento antibidtico.

2.3.5. Otras alteraciones bronquiales

« Bronquio traqueal derecho. Se denomina
asi a un bronquio que se origina de la pared
lateral derecha de la traquea por encima de
la carina. Con diferentes variantes anaté-
micas abastece el |6bulo superior derechoy
habitualmente es asintomatico, pero bien
por malacia o estenosis puede ocasionar,
infecciones recurrentes, atelectasias y
bronquiectasias. Su diagnostico se realiza
por broncoscopia y/o TC. Su manejo es con-
servador, facilitando el adecuado drenaje
del l16bulo o segmento con fisioterapia. En
caso de bronquiectasias puede ser necesa-
ria la reseccion quirurgica.

+ Bronquio puente. Consiste en un bronquio
que nace del principal izquierdo y cruzando
el mediastino, de izquierda a derecha,
abastece el I6bulo medio e inferior derecho
0, mas raras veces, todo el pulmén derecho.
Excepcionalmente se ha descrito como
anormalidad Unica en nifios con sibilancias
recurrentes, o asociado al sling de la arteria
pulmonar y otras malformaciones. La TC y
angio-RM facilitan su diagnéstico.
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+ Estenosis bronquial. La estenosis bron-
quial congénita aislada, es muy rara. Se
localiza sobre todo en los bronquios prin-
cipales y puede cursar con infecciones re-
currentes de las areas distales por el ané-
malodrenaje de secreciones. El diagnéstico
es broncoscopico. En caso de infeccion cro-
nica o bronquiectasias el tratamientoes la
reseccion quirdrgica del segmento afecta-
do, aunque hoy las técnicas endoscépicas
de dilatacion con balén de angioplastia o
colocacion de protesis y la cirugia (bronco-
plastias) dan pie a otras posibilidades.

2.3.6. Fistula traqueoesofdgica

Asociada en la mayoria de ocasiones a atresia
de eséfago, o aislada (fistula en “H”). Muchos
pacientes tienen ademas otras malformacio-
nes (cardiacas, gastrointestinales, genitouri-
narias, musculo esqueléticas...) o anomalias
cromosomicas. En los casos de atresia, el re-
cién nacido presenta secreciones bucales ex-
cesivas, tos, sofocacion o cianosis, sintomas
que se hacen mas evidentes con los intentos
de alimentacién. La imposibilidad de pasar
una sonda naso gastrica hasta estémago,
orienta el diagnéstico que se confirma, al ob-
servar en la radiografia de torax la sonda en-
rollada en el bolsén superior de la atresia. La
presencia de fistula distal asociada, por otra
parte la mas frecuente de los tipos de atresia
de esofago (85%), permite el paso de secre-
ciones gastricas al pulmon, ocasionando un
distrés neonatal y una marcada distension
abdominal.

En los casos de fistula en “H”, el diagnéstico
puede retrasarse incluso hasta la edad adulta,
no faltando una historia de sintomas —tos pe-
rruna y sofocacion, mas con la toma de liqui-
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dos, y distension abdominal- e infecciones
respiratorias recurrentes. El esofagograma
con control fluoroscépico suele ser suficiente
para llegar al diagnéstico; si el transito es
“normal”, la esofagoscopia y/o broncoscopia
estan indicadas.

La correccidn quirdrgica de la atresia de esé-
fago y de la fistula, tiene hoy dia un alto por-
centaje de éxito, y aunque la recurrencia de la
fistula es infrecuente, el reflujo gastroesofa-
gico con micro aspiraciones y la traqueo-
malacia se dan en la casi totalidad de los ca-
sos, provocando en los primeros afos de la
vida una importante morbilidad respiratoria
(tos perruna o metalica tipica, estridor espi-
ratorio y/o sibilancias son habituales y exa-
cerbados con las comidas, el ejercicio y sobre
todo las infecciones respiratorias mas fre-
cuentes por la misma malacia). La sintomato-
logia, tanto digestiva como respiratoria, tien-
de a disminuir en frecuencia y gravedad con
la edad.
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