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Introduccion

La laringomalacia es una de las malformaciones congénitas mas frecuentes de las vias
aéreas superiores “de” 60-75% y presente en recién nacidos y lactantes.
(Penarrocha Terés & Hermnandez-Gancedo, 2013) Al igual que otras malformaciones se
puede presentar de forma leve o severa.

La laringomalacia es la causa mas frecuente de estridor laringec siendo de 45 a 75%
presentandose en las primeras semanas de vida y presente@n las formas
@Eihuluk. Shiba, & Shapiro., 2013) (Landry & Thompson, 2011)

Esta pétn!ugl'a se define como el colapso de estructuras supragloticqs durante la
inspiracion.

El estridor inspiratorio es su signo caracteristico pero en los casos mas severos puede
asociarse con dificultad para la alimentacién, regurgitacidon; asi como episodios
intermitentes de hipoxia. (Elbuluk, Shiba, & Shapiro., 2013)

. Lait laci
Etiologia y etiopatogenia

La laringomalacia no tiene una causa conocida pero aé’gtsociada con tres factores que
pueden influir en su génesis.

Anatémicamente se pueden encontrar anomalias en la supraglotis entre las cuales se
presentan una epiglotis enrollada en omega, ligamentos aritenoepigioticos cortos y
aritenoides abultados.

En los factores histologicos se sugiere que es por una inmadurez de los cartilagos
laringeos lo que provoca una debilidad intrinseca y por consecuencia un colapso
durante la inspiracion.

Los neuromusculares se presentan una inmadurez en el control de esta, relacionandose
con enfermedades neurolégicas como una hipotonia generalizada del soporte muscular
de los cartilagos laringeos. Coma consecuencia de esta inmadurez se ha implicado con
el reflujo gastroesofagico presente de un 30-80 % de los casos. (Pefarrocha Terés &
Hernandez-Gancedo, 2013)

e realizara clasificacién asociadas)en el colapso de las estructuras supragloticas y
pu encontrase de forma aisladas o combinadas.

Tipo 1: aspiracion de la mucosa aritencidea edematosa.

Clasificacion :




Tipo 2: epiglotis enrollada y alargada que se curva y dobla en la inspiracion.
Tipo 3. colapso en bascula de los aritenoides (anterior y medial) durante la inspiracion.

Tipo 4: aspiracion y desplazamiento posterior de la epiglotis contra la regién
aritenocidea.

Tipo 5: repliegues aritepigloticos cortos, creando un vestibulo laringeo pequefio y
colapsable en inspiracion.

Tipo 6: colapso de la pared posterior de la subglotis durante la inspiracion (Pefiarrocha
Terés & Hemandez-Gancedo, 2013)

La laringomalacia se resuelve de forma espontanea en el 90%de los casos entre los 12
y 18 meses de edad. Solo un 10-20 % de estos son catalogados como severos y
requieren una intervencién quirdrgica. )

Los criterios clinicos para clasificarla como severa @Ia siguientes: disnea en reposo,
disnea severa de esfuerzo con requerimiento de oxigeno, dificultad para alimentarse,
historia de intubacién secundaria a hipoventilacion, alteracion de las curvas
pondoestaturales, apneathipoapnea del suefio con polisomnografias alteradas, reflujo
gastroesofagico incontrolable e hipercapnia. (Centeno, Olavarria, & Gémez, 2013)

Diagnéstico s

El diagndstico debe ser con'historia clinica de estridor inspiratorio, habitualmente no
cianosante que aparece en [a primera semana de vida extrauterina y que empeora con
la alimentacion, posicion decubito supino y el llanto.

Dicho diagnostico puede ser apoyado para su confirmacion utilizando instrumental
realizando una nnofibrolaringoscopia flexible con el lactante despierto es el método mas
utilizado debido a su poca malignidad y siendo bien tolerado. (Landry & Thompson,
2011)

En caso de tener sospecha de patologia asociada a traqueomalacia suele utilizarse
una endoscopia rigida con ventilacion espontanea para descartarla.

Otras tecnicas de diagndstico es la Ph-metria por la asociacion que tiene al reflujo
esofagico concomitante y monitorizaciones de la saturacion de oxigeno.

Tratamiento

Es expectante en el 90% de los casos dado que se resuelve entre los 12 y 18 meses.
En los casos que presentan de forma severa es un tratamiento activo el cual consiste
en la reseccion endoscopica (supraglotoplastia) que en 1980 logra desplazar a la
traqueotomia como tratamiento de primera eleccién.




La reseccion de la mucosa redundate de los cartilagos aritenoides y porciones |aterales
de la epiglotis y la liberacion de los pliegues aritepigloticos. (Centeno, Olavarria, &
Goémez, 2013)

Conclusiones A

La laringomalacia es una enfermedad que es causaspor la inmadurez de los tejidos
supragloticos presente en recién nacidos y lactantes la cual debe ser diagnosticada de
manera oportuna y clinicamente debido a que sus sintomas son muy caracteristicos. El
propdsito es el diagnéstico oportuno para disminuir las complicaciones que se
presenten y alteren a la madre.

Alin existeldiscrepancias entre el tiempo de resolucion de la enfermedad debido a la
inmadurez de las estructurasEi tiempo varia segun Thompson refiere un rango entre 12
(7 y 24 meses:) Centeno refiere que este rango varia entre los 12y 18 meses y que en _

casos muy raros llegar hasta los 2 a 7 afos de edad.)Dado los siguientes datos q‘ﬁﬁg
podemos concluir que el rango para la resolucion de dicha patologia abarca a partir de
los 12 hasta los 24 meses pero no debemos alarmamos si este rango se alarga. ¥

[ referente al tratamiento mantener la conducta expectante al menos que el paciente
presente sintomas y signos que nos indique severidad de la patologia.

Es de importancia explicar siempre la situacion en la cual se presenta el lactante a los
familiares, para evitar una preocupacion innecesaria dado que con la madurez posterior
de las estructuras.
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Malformaciones congénitas
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Introduccion

as malformaciones congénitas de
L la via aérea superior abarcan un

amplio espectro de patologias,
habirualmente poco frecuentes en la
préctica clinica. Tienen dos formas -
picas de presentacion: malformaciones
grives, producirdn clinica sevem y que
puede poner en peligro k vida del neo-
nato desde lis primeras horas de vida, o
malfrrmaciones Jeves, que poeden pasar
desapercibidas en la exploracidn iniclal
y dar una clinlea muy larvada o cronica
durante los primeros afios de vida.

Laringomalacia
h’hhﬁtﬁil:ia &4 la catisa mds Tre-
unnh dunshld’-r laringoo. Habhmiments,
ey un astrider Inspiratorio de apancibn an

3 primara samana de vids, no clanosante.
En of 85% de los cases, hay que malizet
actitud expectanle, aungise pueds f=ner
unn durachkin da hasta 24 mesed

La liringomalacia es la anomalia Ta-
ringea congénita mids frecuente siendo
el 0-75%, Es la causa mids habital de
esridor en la infancis, oscilando enoe ¢l
£5.75% de los casos de estridor, Se defi-
ne por el colapso intrahyminal de los teji-
dos supragldtoos durante b inspiracion,

Etiologia y etiopatogenia
Causa desconocida. Se postulan mes
factores que pueden influir en so gé-
Tiesist':
* Anaténycos: e han descrito prin-
cipalmente tres tipos de anomalias
anatdimicas en la supraglotis: epi-

glods enrollada en omega, tiga-
mentos-aritenoepiglGticos cortos y
arftenoides abultados redundantes,
Estos tipos de lesiones se pucden
enconirar en forma combinada o
aislada, provocando el colapso so-
praglitico, aunque también pueden
esMar presentes en recien naddos sin
provocar patologia alguna

Histoligicns: s¢ ha sugerido que la
inmadurez de los cardlagos laringeos
darfan tugdr a una debilidad intrin-
seca y tendencia al colapso durante
la inspiracidn. Existen esmdios gue
no encuentran diferencias hisiolagi-
cas enire los cartilagos de nifies con
laringomalacia y nifios normales,
Mdemids, se debe tener en cuenta que
CH TicOnatos prematires no exise
mayor frecuencia de esta patologia

PEDIATRIA INTEGRAL

331




352

MALFORMACIONES CONGENITAS DE LA VA AEREA SUPERIOR

s Newromusculares: la inmadurez
en el contral neuromuscular se ha
deserito como otra posible cansa.
Algunos estudios han mostrado
una relacion entre la laringomala-
cia y enfermedades neuralogicas,
sugiriendo que ésr podria ser una
manifestacién de una hipotonia ge-
neralizada del soporte muoscular de
levs cartilagos laringeos. Dentro de
este grupo etioldgico, se ha impli-
cado el reflujo gastroesofigico, que
se presenta entre un 30 a 80% de
los casos de laringomalacia. Se cree
debido 2 12 inmadurez neuromus-
cular, que determina una relajacidn
del esfinter esofigico inferior. Al
parccer, simplemente empeora la
obstruccidn que se observa en la
laringomalacia, pero no la provoca,

Clasificacién!!!

Las alteraciones anatimicas y mec-
nicas en 1z laringomalacia son evidentes
y con arreglo a ellas se establecen los
siguientes tpos, que pueden verse ais-
lados o de forma combinada:

*  Tipo | asplracitn de la mucosa an-
tennides edematoss, que recubre los
cuneiformes introducién-
dose hacia el interior de la laringe.
* Tipo 2:epiglotis enrollada y alarga-
da que se curva y dobla en la ins-
piracidn. Se asocia al dpe 1, La epi-
glotis en omega perse no es causa
de estridor.
= Tipo 3:- colapso en hiscula de los
aritennides (anterior y medial) du-
rante la inspiracitn.
= Tipt 4: aspiracidn 'y desplazamien-

1o posterior de la epiglotis contra la

regitn aritenoidea,
= Tipo 5:replicgues arlepigloticos cor-

tos, creando un vestibulo laringeo

pequedio y colapsable en inspiracidn
+  Tipo 6: colapso de la pared posterior
de Ly subglods durante la inspira-
aon,
Clinicalt-=

Estridor inspiratorio progresivo,
gcncnlmtntt intermitente, aungue
también puede ser comstante. Su in-
tensidad aument con el decibito su-
pino, mejorando al decibito prane, ¥
empeora con los esfucrzos del nifio, ya
sea con el Manro; al agitarse o al mamar.
En casos graves, pueden presentar: aspi-
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raciém por falsas vias; clanosis, apneas
abstructivas, aceesos de tos, brongui-
tis de repeticion y pectus excavatum.,
Durante el suefio puede desencadenar
crisis de apriea que, incluso, algunos
awtores han relacionado con |2 muerte
stibita del lactante. Los casos mis graves
no son los que més ruido inspiratario
hacen, sino los que producen mayor
abstruccitn laringea

Se puede presentar al nacimiento o,
de forma mis frecuente, 2 partir de la
1* & 2* semana de vida. Su sintomato-
logia es maxima a los 6 meses de vida,
v suele disminuir a los 8-10 meses. Ha-
bitualmente, se resuelye por completo
antes de lis | 8-24 mss, aungue puede
alargarse hasta llegar 2 los 72 7 afios
de vida

Diagnéstica®s

El diagndstico de sospecha debe ser
con Ja historia clinica de estridor ins-
piratorio, habitmalmente no danosante,
que ha aparecido en la primera semana
de vida y que empeora can la alimenta-
cion, decibito supino y Tlaneo,

Actualmente, ¢l diagndstico instru-
mental se realiza con rinofibrolaringos-
copia flexible con el lactante despierio
en casi todos los casos por su benig-
nidad, tolerindose realmente bien. Se
deberfa completar ¢ estudio de woda la
via aérea, pero se suele reservar parz los
casos que no evoluclonan bien o los de
mayur severidad, con una endoscopia
rigida con ventilacién espontinea para
descartar pamnlogia asociada ragueal
{tragueomalacias, compresiones (ra-
gueales, estenosis subgléticas o esee-
nosis tragueales).

Otras (écnicas diagndsticas asocia-
das pueden ser la pHmetria, por es@r
asociado en un alto porcentaje el reflu-
jo concomitante, monitorizacion de L
saturacion de oxigeno en casos graves
y, ocasionalmente, estudio radiolagion

Tratamiento!!®12

El 95% de los casos 6lo requicren
ona actingd expectante. Bl 5-25% pre-
sentan enfermedad severa que puede
requerir un tratamiento active, que
consiste en la reseccion endoscopica
de las estructuras laringeas redundan-
tes (supraglotoplasda): seccibn de uno
o de los dos repliegues ariepigloticos,
sexcicn parcial de Jos bordes laterales de

la cpiglotis y vaporizaciin de mugosa de
cartilagos corniculados y borde libre de
la epiglotis. Es imporante no wear ni
lesionar los aritenoides. Se han descrito
miltiples técnicas endoscopicas, ya sea
mediante ka utilizacion del liger CO; 0
con microinsrumental, con resultados
satisfactorios en mis del 90% de los ca-
sos. La traqueotomia, que antes era el
tralamiento inicial, se reserva para ca-
505 extremadamente graves y que, tas
varias ciruglas, presentan clinics severa,
siendo habirnalmente los pacientes que
presentan comorbilidides asociadas los
que presentan mayor riesgo de reinter-
vencion y/o traquectomia.

Par;i]_isls de cuerdas vgca]es

Suponen hastz el 10% de las anoma-
lias congémitas laringeas.

Etiologia y etiopatogenia®®

Las parilisis congénitas habitual-
mente son bilaterales. Estas se asocian
a lesiones del sistema nervioso central
(malformacion de Arnold-Chiari <la
mis frecuente—, hidrocefalia, miclome-
ningocele, agenesia cerchral o enferme-
dades neuromusculares), Estas pardlisis
bilaterales pueden ser provocadas por
Lix mismas enfermedades ¢ insaurarse
mis tardiamente. Las pardlisis congé-
nitas unilaterales obedecen a: maumas
ohstétricos, vueltas de corddn o mal-
farmaciones cardiovasculares; sunque
son mds frecuentes las unilaterales ad-
quiridas secundarias a cirugia cardiaca
{lado izquierds).

La etiopatogenia de la pardlisis bi-
lateral es discutida, pero parece existir
afectaciém de ambos nervios vagos por
compresian o estiramiento del tranco
del encéfala #n el foramen magnum,

Clinica™

La parilisis bilateral ocasiona disnea
y estridor inspiratorio severo, con cia-
niasis, apneas, episodios de aspiracidn
debidos 2 una fala de relajacion del
niiscnlo cricofaringeo, con escasa dis-
fonia y Manto normal. Es una urgendla
vital,




La paralisis unilateral pued{! pasar
desapercibida por la compensacidn que
hace la otra cuerda wcal. Habitualmenee,

- eqrridar leve, disforda y lanwe
déhil; menos frecuentemente, st no se
compensa, puede dar: tos, alteraciones
en la deglucién por incoordinacion fa-
ringolaringea, que provoca la apertura
de la laringe durante ia dl:glum'm epi-
sodios de aspiracién y neumonias.

Diagnastica

Se realiza mediante fibrolaringasco-
pia sin anestesia para ver el movimiento
de Lis cuerdas.

5i se abjetiva una sola apertura aci-
va de la laringe en inspiracion, se debe
poner en duda el diagndstico y pensar
en una discinesia laringea. La discinesia
st presenta debide a una inmadures del
control neurcmpscalar y, habimalmene,
se asocia a reflujo gastroesofigico,

Una vez confirmado el diagndstico
de parilisis laringea, se debe establecer
su ctindogia, pues de ella dependerd su
tratamiento.

Tratamiento

Lz pardlisis unilateral se debe tratar
de forma expectante, las no yarrdgenas
presentan una recuperacian espontinea
del 60-70% durante el primer afio.

En ¢l neonato, ¢l principal problema
lo constituye ¢ trastorno de la deglu-
cidn asociado. Por esta razon, es nece-
sario espesar los-alimentos e instaurar
tratamirnto antrrefujo. Sila cinica de
aspiraciunes persiste, puede ser necesa-
ria la utitizacion de sonda nasogistrica
& incluso de gastrostomia. 5i en edad
escolar present aspiraciones o disfonia
severa, puede realizarse una tiroplastia,

En la pardlisis hilateral, si existe dis-
nea abstructiva grave, se debe proceder
2 la intubacién ofo o rasotraqueal. fsa
st puede mantener hasta tres sema-
nas. Durante este periodo, se intenta-
ri establecer la ctinlogia del casp y se
realizarin intentos de extubacitn, que
wyudarin a objetivar la evolucitn de la
parilisis. 51 en tres semanas no se ha
podida efectuar la extubacion, se proce-
derd a realizar una maquestomia.

El 40% presentan recuperacion
espontinea. 5i durante el primer y se-
gundo aio de vida el nifio no midestra
signos de recuperacion espontinea, se
debe proponer un tratamiento quirtrgi-

MALFORMAGIONES CONGENITAS DE LA VIA AEREA SUPERIOR

co definitivo, Se han descrito diferentes
técnicas endoscopicas, como la realiza-
cidn de una cordotomiz pasterior en
ambas coerdas o la aritenoidectomia,
También existen tbenicas ahlertas, como
la aritenopexia o interposicidn de injer-
tas junro = dilatacién temporal.

Fsl:f_nnam su]:glol:tcas mngéml‘as

3 con
J[:Hm' dﬁ;iﬂim aggnituad. Ei ¢ uh-m-.

to quirlegico s muy. o

Resnla de una thup!zm del mIJIn
uricoides, habitwalmente disminuyendo
el didmetro a dicho nivel a menos de 3
& 4 mm dependiendo de los autores,

Clasificacion segin Cottan:
= Grada 1: difmetro subghos

O MEenor
del 50% del calibre normal.

= Grado 2: didmemro subglotico entre
el 50-70%,

+  Grado 3: didmetro subglétco entre
70-99%,

= (Grado 4: estenosis subgléeica ol

Etiologia y etiopatogenia

Se cree que puede formar parte de
un cuadro de membrana glotica con ex-
tensidn a 1a subglotis o de arresia larin-
gra. Se presenta mis frecuentemente de
forma aislada a nivel aicoldeo, dando
lugar a un cricoides de pequedio tunafio
o eliptcn.

La estenosts podri ser de tipo muco-
53, habitumalmente adquirida, o de dpo
cartiliginoz, mis frecuente congénita,
Puede presentarse aislada o en el con-
textis de un sindrome polimalformative.

Clinica

Depenide de la edad y del grado de
estenasis. La presentacion mis frecuen-
te e a ravés de episodios de Jaringles
subglotica o de"orup” recurrentes, que
se da en las formas leves dé esta entidad,
A partir del tercer episodic de laringi-
ts subglotica cn el mismo inviemnao, s¢
debe tener la sospecha clinica de esta
entidad y llevar a cabo una fibrolarin-
goscopia

Los casos severos al nacimiento
presentan disnea y CAnosis progresivas
posparta dque, e L mayoria de los casaos,
conducen a fa muerte del feto, 5 no se
realiza una traqueotomia,

L estenosis grave, pero compatible
con la vida, da lugar a: estridar inspi-

ratorio y espiratorio, disnea, tiraje, voz
ronca, difimiled de alimentacion y@ila
pequetia en las formas evaluclonadas,

Diagndstico

El dizgndstico prenatal en las formas
graves se realiza mediante ecografia pre-
natal, Se encoentra una dilaracion de la
triguiea i de los pulmones que nos debe
hacer sospechar una estenosis severa y
la valoracidn de una taquectomia in-
mediata en el momento del parto. En el
resto de las formas, el estudio diagndst-
oo fundamental es la fibrolaringoscopia
con b asodada, si s posible.

Tamnbién, se ha utilizado la radio-
grafia, observindose un estrechamiento
subgldtice, y pars planificar la clrugfa
la TAC.

Tratamiento

El tratamiento de esta entidad de-
penderd principalmente del grado de
eqtenosiz, aungue esta patologia es sus-
ceptible de mejorar con el credmiento
laringeo.

Las estennsis de grado I o leves se
hasan en el atamiento y profilaxis
de las infecciones respiratorias y en el
matamicnto de los factores que puedan
agravar la estenosis, como el reflujo
gastroesofigica. Fn este grupo, se debe
tener en cuenta que, a partir de los 18-
24 meses de vida, los nifios presentan
una mejoria evidente de su estenosis por
el propio desarrallo de la laringe.

Las estenosis grado I1-111 o graves
suelen requerir ramamiento quiridregi-
o, y la técnica dependerd del tipo de
estenosis. §i se presenta un diafragma
delgade y fibroso, se puede intentar
unz dilatacidn endoscdpica o nna va-
porizaciéin con ldser, aungue debemos
temier en cuenta que la tendencia de las
maniobras endoscopicas s a agravar
la estenosis, El ensanchamiento de la
subglotis mediante laringotraqueo-
plastia, con o sin ayada de injertos, o
técnicas de extirpacian cricotragueales
con anastomosis termino-terminal han
demostrado unos tesultados satisfacto-
rios cercanos al 90%.

La estenosis subglotica congénita
severa se debe tratar con una ragueo-
tomia en el momento del parto, < es
posible y, posteriormente, se deberin
realizar técnicas de reparacion y ensan-
chamiento de ka laringe.
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* Tipo I'V: hendidura hasta la carina
bronguial.

Clinica

Depende de la amplimd de la hendi-
chiura. Las tipo 1 y I producen tos, bron-
coaspiracion y ncumonias de repetician.
Menos frecuentemente, también pue-
den dar lugar 2 una disnea obsmuctiva
y estridor de tipo hifisico: inspiratorio
por el colapso de la mucosa redundinte
a través de la hendidura y espiratorio
por la movilizaciim de las secreciones
aspiradas, Las dpos 1I-IV cursan con
disnea y dificulrades de ingesta desde

el nacimiento.

Diagnastico

La primera exploracién a realizar
s la fibrolaringoscopta, que revela un
aspecto muy redundante de la mucosa
interaritencidea y una hendidura con
los movimientos de abduccion, Ocaslo-
nalmente, puede pasar inadvertido a la
exploracién fibrolaringowcdpica; por lo
que, si existe clinica sugestiva, se debe
realizar una laringoscopia directa con
palpacidn de la comisura laringea poste-
rior. Bn caso de confirmarse, una explo-
racidn compler del drbol respiratorio
es oblipatoria.

El indice de inclusion lipidico de
los macralagos™, adquiride por la-
vado brocoalveolar, es un marcador
de aspiracién en pacientes con clinica
respiratoria cromica (tos cronica, larin-
goiraqueitis de repericion, neumoniis
por aspiracion). La RMN esla prueba
de imagen que pondria de manifiesto
la presencia del mismo.

Una vez obtenido el diagnostico,
se deberd filiar el limite inferior de la
malformacidin,

Tratamiento

Las hendiduris de alto grado (M y
IV} se deben tratar de forma precoz, ya
gque presentan mal prandstico vital para
el nifio por las alteraciones broneapul-
monares, Bn el resto de casos, el maa-
miento dependerd de Ja sintomatelogia
provocada por la malformacidn.

En los-diastemas tipos T y 11 paco
sintomiticos, se delie realizar tratamien-
1o médico, basado en espesar los ali-
mientos ¥ en medidas antireeflujo.

8i la sintomatelogia es importante
o falla el raamicnto médico, se precisa
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tratamlento quiriirgico. Las hendiduras
tipos 1-11 se pueden cerrar mediante
laringoscopia directa bajo anestesia ge-
nerzl. Si a hendidura afecta al anillo ori-
coideo o mriquea, e precisard un acceso
mediante laringofisura para realizar el
cierre, aunque las técnicas endoscopi-
cas estdn en auge. Las hendiduras mis
avanzadas se deben cerrar mediante
toracotomia. Para el cierre quirirgico
de 12 hendidura, serd necesario extirpar
el exceso de mucosa y e realizard una
sutura en dos planos con interposicién
de un injerto cantilaginoso o periostico.

Hemangioma subglético

s una nepformacion vascular be-
nigna de localizacidn subglotica. Mis
frecuente en nifiag {relacicn 2:1).

Etiologia y etiopatogenia!! 259

Ripida proliferacidn celular a partir
de las células del endotelio vascular. Bsta
lesicin presents una fase proliferativa ini-
cial, seguida de una fGse involutiva en
Lz qquie la profifetacidn endotelial dismi-
nuye ¥ aparcee tejido fibroso separando
los espacios vasculares,

Se presentan asociados 3 hemangio-
mas cutdnens en el 50% de los casos,
generalmente de localizacidn cervico-
facial.

Clinica

Se presenta coma disnea obstructiva
inspiratoria acompaiiada de un estridor
insplratorio hifisico, con accesos de
tos Hpo “crup”. Si la clindc se produce
aspoiada a un cvadro inflamatorio de
vias altas, puede sugerir una laringiris
subgldtica que responde al ratamiento
con corticoides, igual que €l heman-
gioma,

Habimalmente, no esti presente en
el momento del nacimiento. Sus mani-
festaciones se inician a los 2-3 meses,
y mejoran a partir de log 1 2-18 meses
de forma paralela 4 la evoludion natural
de esta entidac

Diagndastico

Por fibrolaringoscopis, se observa
una masa de color rojo o violiceo, aun-
que amhién puede ser de color normal
st el anginma se Incaliza profundo a la
mucosa. 5u localizacion mis frecucnte
es 3 nivel subgltico posterior izquier
di,

La confirmaciim diagndstica se pue-
di: realizar mediante una RMN o con la
realizacifin de una laringoscopia directa
que revelard una tumoracion elistica y
depresible: Delante de estos hallazgos
no ¢5 necesario llevar i cabo una biopsia
dir la masa.

Tratamiento

Se debe tener en cuenta que 2 evo-
lucion de estas lesiones es hacia Ia re-
gresion espontinea a partir del primer
afic de vida,

Hl descubrimiento del propranclol
como tratamiento para los angiomas
de cualquier localizacién del cuerpo
ha supuesto un avance muy significa-
tivo en el tratamiento del hemangioma
subgldtico. Se debe mantener durante
unos mcve meses ¥ controlar la posihle
reaparicion tras su refirada y mantener
mis tempo de ratamiento en caso de
recidiva hasta que, por la evolucion del
hemangioma, involucione. Contral de
las glucemias y de posibles bradicardias
comu factibles efectos secundarios,

Previamente, los corticoides a dosis
altas eran el ratamiento. Si, pese al tra-
tamienio infcial la lesidn no mejora o se
presenta recidiva de fa misma, se puede
levar a cabo su exfresis mediante liser
C0;. Si la cirugia endoscopica falla, ha
demostrado utilidad la extirpacion de
la lesidm por via externa 2 través de una
laringofisura seguida de intubacion du-
rante varios dias. En afecraciones graves
von alectacion mediastinica, e interfe-
ron alfa puede ayudar a la regresién o
estabilizacion de las lesiones.

Lesiones quisticas congénitas

Los quistes laringeos cangénites son
poco frecuentes, pero se deben tener en
cuenta, ya que es frecuente su diagnds-
tico en la autopsia, ras un coadro de
asfixia neonatal.

Etinlogia y etinpatogenia

Se deben a una disontogenia en el
desarmillo de los limites del 3% y 5% ar-
cos branquiales, representando ef resto
de una hendidura branquial, S¢ forma
una lesidn quistica revestida de mucosa
con contenido lguidn, Preferentemente,
se localiza a nivel del ventricolo larin-
gen de Morgagni, aungue ambién es
habinual 3 nivel anterior en la vallécola

glosoepiglttica.
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Atresias y membranas laringeas

Etiologla y etiopatogenia
Se ariginan por una recanalizacion

incompleta de la laringe durante la em-

briogénesis (persistencia de la limina
epitelial embriolagica, que cierra la

faringo-laringe primitiva en la 3*-4*

SETANL Y.

Se pueden dividir las atresias larin-
geas en ires grupost!-)

« Atresia tipo o complea; ausencia
completa de luz laringea.

*  Atresia tipo IT: falta de reabsorcion
de la limina epitelial en la porcidn
supraglotica.

*+  Atresia tipe I comfinmente se de-
nominan memhranas laringeas.
Este grupo se subdivide, segin Ja

clasificacién de Cohen, en:

* Tipo I: membrana glitica anterior
que ocupz menos del 35% de la luz
gléitica. Es ranclicida, sdlo presenta
porcion membranosa y no exhibe
extension subgldtica.

*  Tipo II: membrana anterior, que
ocupa el 50% de la luz glotica, Bs
mis gruesy, ya que puede ser mem-
branosa o conectivo-membranosa,
Presenta extension subglitca,

* Tipo II: membrana que afecta al
75% de la luz con extensitn subgli-
ca anterion

= Tipo IV: fusion de ambas cuerdas
en toda su extensidn ligamentosa,
redudiendo 1a Juz glotca entre €] 75
¥ 90%, El paso aéreo estd restringldo
al espacio ineraritencideo.

Las membranas glorcas se presentan
de forma aislada en la mayoria de los
casos, aungue mmbién se han descrito
asociadas a otros sindromes malforma-
YOS,

Clinica

Variable, dependiendo del tipo y
cxtension de la afecracion laringea que
L ]'II'ESEI:I.H'_

Las atresias tipo Iy 11 presentan un
cuadro Incompatible con la vida. S8lo
pueden sobrevivir aquellos fetos que
presenten una fisrula traqueoesofigica
concomitanie, & waves de la cual se poe-
da ventilar parclalmente, hasta 1 realiza-
cifin de una traqueotomia de urgencia

Las atresias tipo 1M1 o membranas fa-
ringeas darin lugar a clinica de disnea
y disfonia en funcidn de la extension
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de Ta lesidn. Las tipo | no dan disnea y
Gnicamente dan algo de disfonia. Ha-
hitnalmente pasan desapercihidas y se
edescubren al hacer una fbroscopia por
otras causas. El subtipo 11 dard un [lan-
tor disfonico y vor ronca junto 2 signos
de obstruccion respiraroria maoderada,
quie aparece en Ios cararros banales. Bl
tipo 1T produce una afonia prictica-
menie completa y disnea de pequedios
esfuerzos, Por dltimo, el tipo IV da lugar
a afonia, estridor y cianosis que, habi-
ualmente, obligs a raguentomia a los
pocos dias de vida.

Diagnastico®

Bl diagnistico de las atresias tipos
Iy I se realiza de forma mis habitual
en la autopsta, aungue la evolucon de
las témmicas ecogrificas en el diagndstico
prenatal permite actualmente el diag-
néstico, en alyunas ocasiones, de estas
malformaciones de la via aérea

Las membranas tipos 1y 11 se diag-
nostican mediante fibrolaringoscopia.
En estos casos, la movilidad laringea
suele ser normal. §i la membrana no
5 rransliicida, es dificil asegurar la au-
senciz de extensidn subglética. Bn esm
situaricon, esi indicada ka laringascopia
directa bajn anestesia general, que per-
mitird, ademds, llevar a cabo un rata-
miento endoscpico.

Los tipos TIT y TV se suelen diagnos-
ticar en situacion de urgencia, ya sea
mediante fibrolaringoscopia, s el estado
del nifio lo permite, o por laringoscopka
direct justo después del parso.

Tratamiento

Las atresias laringeas mayores, tipas
Iy I, y las membranas tipos T y IV,
suclen detectarse 3 avés de un cua-
driy de sufrimienta respiratorio al na-
cimiento o durante los primeros dias
de vida Se deben evitar, en lo postble,
traumnatismos laringeos con intentos de
intubacitn infructuosos. 5ise encuentra
Iz Juz obliterada y la colocacian de una
sonda de inmbacidn en la parte superior
del esdfago produce una ripida mejoria
del nifio, se debe sospechar una atresia
completa con fistula maqueoesofigica o
una desembocadura direeta de la i
quea o de los bronquios en ol esdfago.
En esta situacidn, la raquestomia ne
es pasible, va que, en general, no exis-
tird triguea cervical y la viabilidad del

nifio tampoco serd posible. En los demis
casos, se¢ debe realizar una raqueoto-
mia de urgencia, previa intubacidn
é&sta ha sido posible. Posteriormente, se
procederd a la reparacidn Yaringea, fun-
damenmaimente mediante la realizacion
de laringoplastias de ensanchamiento
laringen por via externa.

En las membranas ipos Ty 1T, seorea-
lizard un ratamiento endoscipleo con
reseccion de la membrana mediane 13-
ser o hismri frio si la membrana o fina,
con colocacion o no de un srenr para
evitar sinequias, aungue es frecuente la
presentacion de recidivas que requie-
ran mueva cirugia: §l la membrana es
gruesa, puede requerir la realizacién
de una laringoplastia por laringofisura
¢ interposicion anterior de un injerto
cartilaginoso o de una limina de silastic.

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

Hendiduras laringotraqueales
ﬁs{crinms o diastemas

ingotraqueales

Consiste en la aparicidn de una hen-
didura posterior de la laringe de am-
plitud variable. Es poco frecuente, < 1%
de las malformaciones de est region y
1 entre [0.000-20.000 nacidos vivos.

Etfiologia y ctiopatogenia
Se deben a un defecto en el derre

posterior de la laringe, por un déficit

en la fustén de la membrana enme el
esdfago y el eje laringotraqueal. Se pre-
senta de forma aislada (mis frecuente),
aungue puede asociarse & otros sindrao-
mes polimalformatives, sobre todo que

afecteén a 1a linea media; o también a

estenosis subglética, atresia esofigica o

fistula traguenesofigica,

Se han propussto diversas clasifica-
cinnes, 1a mis utilizada esla de Benja-
min-Tnglis, que divide las hendiduras
en 4 grupas, del T al [Ve-m:

+  Tipo I: hendidura interaritennidea
posterior profunda, que no supera
el plano de las cuerdas vocales:

»  Tipn [T: hendidura que desciende
hasta el extremo inferior del cri-
caides.

* Tipo II; hendidura hasta la parre
superior de la rdquea.
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Clinica

Generalmente, asininmadticos en el
nacimiento. Presentaran manifestaciones
sl aumentan su famafio, especialmente
con infecciones del tracto afren, antes
de los 6 meses de vida,

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

Diagndstico
Por fibrolaringoscopia se observa

unz masa quistica, con una pared mu-
cosa de color amarillento, a nivel lateral,
si es un quiste de ventriculo, o a nivel
anterior, €i es un quiste de vallécula

Los quistes de valléoula se deben di-
ferenciar del tiroides lingual ectdpico,
de aspecto mis hemorrigico y solido.
Para esta razon, se debe completar el
estudio endoscdpico con una ecografia
cervical antes de legar al diagndstico
definitivo.

Tratamiento

Los quistes laringeos congénitos se
deben rratar independientemiente de la
clinica asnciada. Lo casos asintomiticos
presentan un potencial rissgo de credi-
miento importante que podria dar lugar
a una situacidn clinica grave,

El ratamiento consiste en la exére-
sis |0 mids completa posible del quiste
a través de la laringoscopia direcra con
ancstesta general. Si esta no es posible,
se puede [levar 2 cabo una marsupializa-
citin endnscdpica de la lesifin o exfresis
a través de una cervicotomda lateral.

Mrem de coanas

L iE;

hm'n-la dx: CORNAS £5 1N Fara Cisd
de insuficiencia respiratoria nasal que
tiene una incidencia de 1 entee 5.000.a
8.000 recién nacidos. Es més frecuente
la unilateral en ¢l lado derecho y parece
existir predominancia en el sexo feme-
nino sobre el mascullng. Clisicamen-
te, ¢ describian como un 90% placas
arrésicas Oseas y el 10%, exclusivamente
membranosas, pero la literatum reciente
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las define coma mixtas en un 70% y
dseas en un 30% de los casos.

La mitad de las presentaciones de las
atresizs de coanas son aisladas, sin ofras
patologias asociadas; y el oro 50% se
asocian a omas malformaciones, mnio de
c2usa ng cromosomica como de causa
cromesimica. B sindrome CHARGE!'Y
{coloboma, alteracidn cardiaca, atresia
de coana, alteraciones renales, retraso en
el crecimiento § alteraciones en oido)
es el mis frecuentemente encontrada,
pero se puede asodiar 2 otros sindromes,
come los de; Pleiffer, Crouzon, VATER,
sindrome del incisivo dnico o deleccidn
12q11.

Clinica

La presentacion clinica de la en-
fermedad depende de si es una forma
unilateral o =i es una forma hilareral La
forma unilareral puede pasar iotabmente
desapercibida en 1a sala de parto y ¢!
diagnistico puede ser realizado en los
afios posteriores de vida por rinorrea
umilateral: Si la atresia de coanas es bi-
Lateral'®, &5 una causa de disnea intensa
en ¢l neonato, habinsalmente cianosis;
¥a que, el neonatn es un respirdor nasal
obligado hasa los & meses aproxima-
damente.

Diagnastico

El diagndstico se basa en la sospe-
tha directa en la sala de parto, ya que
s¢ pasan dos sondas nasofaringeas en
todos los recién nacidos. Ademds, en la
forma bilateral, ls respiracidn asfietica
del neonato con tiraje cervical y rori-
cico, junto a la imposibitidad de pasar
las sondas nasales, nos hacen tener un
diagnastico de sospecha

Bl diagnéstico de certeza sz llevaa
cabo con una endoscopia flexible, don-
de se objetiva la no apertura de la coana
En la mayoria de los casos de atresia
bilateral, se procede a la intubacidn de!
neonato en las primeras 24 horas, ya
que estos nifios desarrollin una fatiga
respiratoria severa. El flujo nasal exha-
lado en espejo o la radiografia simple
nasal tras administracidn de contraste
intranasal ha quedado woalmente en
desysn

Una vez diagnosticado con la fi-
broscopia nasal, la prucha de imagen
de eleccidn es 1a TAC, para ver pasibles
referencias anatdmicas cara a la cirugia.

En lns casos de atresia unilaterales sin al-
teracitn de la otra coana, se suele diferir
la prueha de imagen hasta la planifica-
cifin quirirgica; ya que, no se realizard
de forma inmediata, al contrario que la
bilateral, La imagen tipica de la atresia
de coanas en cortes axiales es la de un
reloj de arena en la zona estenddea, ya
que ¢l proceso medial de 1a apéfisis pre-
rigoides se medializa y la parte posterior
del vimer se engrosa y lateraliza. Ade-
mis, también sirve para ver la distancia
de la base del crineo, que en esta zona
se hace mas baj de lo normal.

Manefo inicial: los neanatos son
respiradores nasales obligados hasta las
6-8 semanas, por o que el neonato con
atresia bilateral de coanas se presenta
con disnea y clanosis que se alivia con
el Hanwo, El descenso de la laringe y el
crecimiento del cuello durante los pri-
meros meses ambien Gclitan el apren-
dizaje, La resplracifm se puede mantener
con el chupete de McGovern o induso
la intubacidn arotragueal puede ser ne-
cesaria En cambio, la atresia unilateral
puede pasar desapercibida y presentarse
commio rinorrea cronica unilateral.

Desde este momentn, inidar un esti-
dio de pluripatologias asociadas, ya que
Ia mitad de estos nifios las padecen. Ha-
bitualmente, el principal estudio que se
hace es el de biequeda de un CHARGE.

Ante una atresia de coanas unilateral,
hahinulmente no se requiere intubacion
necmatal, pero si bisqueda de posibles
arganos afectados.

Diagnéstico diferencial

Estenosis de la apertura piriforme,
sindrome del inclsivo tmico (combi-
na las dos etiologias), esvenosis de la
cavidad nasal, quistes de los condoctos
nasolacrimales, desviacitn septal, hema-
toma septal, encefalocele, hamartoma,
cordoma y glioma.

Tratamiento'=17

En las atresias de coanas bilaterales,
tras detectar posibles malformaciones
asodadas, la cirogia se realizard 1o anees
posible. Acualmenie, se realiza por aru-
gia endoscopica nasl que ofrece gran-
des ventajas sobre la via transpalatina.
Las complicaciones de a endoscopia son
la posible entrada en fosa craneal ante-
ricr con fistula LCR, posibles reestencsis
(hasta un 30%, aunque en los dltimos




afios se estin obieniendo resultados del
10%). La via transpalatina ofrece restlta-
dos igual de buenos en cuanto a reeste-
nosis 0 incluso menores, pero existe un
mayor sangrado, mordida cruzada en el
crecimiento, altera el crecimiento facial
y produce insuficlencia velopalatina.

Para la prictica pedidtrica de
Atencién Primaria

Las anomalias de |3 via 2frea son
poco frecuentes, Las anomalizs graves
dan una clinica urgente y dramidtica
(disnea severa, cianosis, asfixia), y de
atencidn en centros hospitalarios pe-
diitricos. Sin embargo, vamaos a 1ener
que atender a nifios con anomalias en
centros de salud. La laringomalacia es la
causa mis frecuente de estridor larin-
geo en el nifio y habitualmente se pre-
senta en la primera semana de vida de
forma poco intensa, lo que permite el
desarrolio del bebé sin problemas y que
se resuelve sin ramamiento en la gran
mayoria de los casos. Bn los otros cisos
cn que la malformacidn sea leve, pue-
de pasar desapercibida en el momento
del nacimiento y dar clinica larvada,
cromica y sutil del tipo de: tos crénica,

plsndim de laringitis-crup repetitivos,

neumonias de repeticion o sindromes
pseudoasmdticos no chisicos (membra-
nas laringea, estenosis sugliticas leves;
hendiduras laringeas. .. ). Ante estas cli-
micas inusuales, s¢ deberia realizar un
estudio de la via aérea superion
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Laryngomalaci is a common disease of infancy which can present with atypical symptoms and at an atypical age, causing the
diagnosis to often be overlooked. We report a case of 2 male patient who was disgnosed with laryngomalacia at the age of three
maonths, The patient’s inspiratory stridor resolved within g year, bat he went on to develop atypical croup. The patient was later

diagnosed with severe laryngomalacia which complicated his “croup-like® symptoms. He subsequently underwent supraglottoplasty

with camplete resolution of symptoms,

1. Introduction

Laryngomalacia is defined as the collapse of supraglottic
structures during inspiration [1]. Itis the most common canse
of inspiratory stridor in infants and affects 45-75% of all
infants with congenital stridor [2]. Inspiratory stridor is the
hallmark symptom, but occasionally more severe cases can
be associated with feeding difficulties such as choking and
regurgitation as well as intermittent episodes of hypoxia [3].
In the majority of patients, symptoms will peak between six
and eight months and resolve between twelve and twenty-
four months [2]. At the time of presentation, 40% of patients
will have mild disease with inconsequential stridor, 40%
will have moderate disease with feeding complications, and
20% will have severe disease |[#]. Most mild cases can be
routinely monitored by a pediatrician, with referral 1o an
otolaryngologist if symptoms worsen or persist, Patients with
severe disease may experience less common symptoms such
as tachypnea, suprasternal or substernal retractions, pectus
excavatum, and obstructive sleep apnea [4]. These patients
often require surgical management with supraglottoplasty as
the mainstay of therapy. Depending on outcomes measured,
surgical intervention has proven to be successful in up 1o 94%
of cases [5].

2. Case Report

A 3-month-old boy presented with nolsy breathing at birth
which was reportedly nolsier while in the supine position. The

patient’s history was significant for delivery at 34 weeks sec-
ondary to premature rupture of membranes. After receiving
a 5-day postnatal course of prophylactic antibiotics, as well as
steroids for lung development, he was discharged to home. At
home, he had been feeding well and had no history of apnea
or cyanasis.

After being seen by his pediatrician at the age of 3 months
for intermittent inspiratory stridor, the patient was referred to
our pediatric otolaryngology clinic for further evaluation. On
examination, the patient had mild inspiratory stridor and did
not appear to be in any distress. There were no signs of retrac-
tions, and both his otologic and nasal exam were normal.
He had no retrognathia or craniofacial dysmorphism. Flex-
ible fiberoptic nasopharyngolaryngoscopy revealed mild-to-
maoderate laryngomalacia with intact, symmetric vocal cord
mohility, and no evidence of a glottic or supraglottic mass.
The severity of laryngomalacia was defined by the extent of
disease on laryngoscopy (omega-shaped epiglottis, foreshort-
ened aryepiglottic folds, with ability to visualize the true vocal
cords) as well as frequency and severity of symptoms. At that
time, the patient was sent home with return instructions.

The patient’s stridor persisted until the age of 11 months,
but at the age of one year his breathing began to improve,
However, at that time, the patient developed recurrent croup.
Croup was diagnosed by the patient’s pediatrician based on
his “bark-like” congh which differed from the inspiratory

stridor seen with his laryngomalacia, Approximately every
two months thereafter, the patient required treatment with




Fiaume 1: Laryngomalacia prior to surgical intervention. Redundant
sapraarytenoid tissue can be seen obstructing the glottis.

steroids and epinephrine nebulizers for treatment of his
croup. At the age of 2 years, the patient was referred back
to our clinic for reevaluation. At that time, he was noted to
have fuint insplratory stridor at rest, as well as the parental
history of recurrent eroup for aver one year. It was decided at
that point to proceed with operative evaluation, The patient
underwent suspension microlaryngoscopy and was found
to have severe elongation of the epiglottis with redundancy
of the aryepiglottic folds as well as elongation of the ary-
tenoids with redundant arytenoid mucosa and foreshortened
aryepiglotiic folds (Figurs1). The subglottis and trachea
were normal, with no evidence of subglottic stenosis or
edema. The patient underwent supraglottoplasty, whereby the
aryepiglottic folds were divided bilaterally and the redundant
arytenoid mmcosa was trimmed with microlaryngeal scissors
(Figure 7)., The patient tolerated the procedure well with
resolution of symptoms on the night postoperatively. The
patient remained asymptomatic when seen two weeks later
at postoperative follow-up. He remains asymptomatic at 2
months after surgery.

3. Discussion

Laryngomalacia is a common pathology seen in early infancy.
The vast majority of patients experience a benign disease
course with the resolution of symptoms within the first rwelve
1o eighteen months, without the need for operative inter-
vention [2]. It s believed that the laryngomalacia resolves
secondary to the maturation of the central nervous system
[6]. Studies have shown that an alteration of the laryngeal
adductor reflex can result in inappropriate glottal closure
and this may play a role in the etiology of laryngomalacia
in patients with moderate-to-severe discase [6]. Our report
aims to draw attention 1o the notion that in the setting of
a concomitant airway disorder, such as recurrent croup, the
severity of Taryngomalacia may be masked. This patient had a
prolonged presence of laryngomalacia, necessitating surgical
intervention after infancy.

As previously mentioned, it is fairly rare for a patient’s
laryngomalacia to remain symptomatic well past infancy.

FiguRe 2: Status after supraghottoplasty.

70% of patients with mild diseaze endure an uneventful
disease course, while 30% progress to moderate discase
[4]. Similarly, 72% of patients with moderate disease have
resolution of symptoms with lifestyle modifications, while
28% progress to severe disease [4]. In our case, the patient
presented with mild-to-moderate disease but progressed to
severe disease which eventually required surgical correction.
Intervening at this point in the disease progression was vital,
a5 the laryngeal cartilage was still immature and pliable. The
older the patient, the more technically difficult the operation
and the less likely one is to see the complete resolution of gross
disease on laryngoscopy. However, this particular patient had
no clinical evidence of gastroesophageal reflux disease or
additional cosnorbidities, making the need for future revision
supraglottoplasty very unlikely.

In addition, this case shows how easily laryngomalacia
can be disguised in its clinical presentation. Initially, it is
frequently misdiagnosed, with diagnoses such as bronchi-
olitis, asthma, tracheomalacia, and reactive airway disease
often preceding the appropriate diagnosis [4]. Zoumalan et
al. found that in patients who were diagnosed by a non-
otolaryngologist, 30% were receiving treatment for an incor-
rect diagnosis, the mast common being tracheomalacia [7].
Onar patient, despite having a previous diagnosis of mild-to-
moderate laryngomalacia, presented to his pediatrician with
what was diagnosed as recurrent croup. In retrospect, it was
not that croup was misdiagnosed, but rather croup symptoms
were magnified by the presence of baseline laryngomalacia.
In this case, we do not believe laryngomalacia cansed croup
but rather hypothesize that the two airway lesions acted in
synergy 1o produce more severe, persistent disease, Cooper
et al performed a review of patients who were sent to a
tertiary pediatric referral center for further investigation of
atypical croup, where the child either had recurrent ¢pisodes
or was of abnormal age for contracting croup [2]. OF the
80 patients studied, only 31 patients had positive airway
findings, with only three demonstrating pathology consistent
with laryngomalacia [£]. Patients presenting with atypical
croup or delayed resclution of symptoms should be evaluated
with upper airway endoscopy to search for reversible causes,
which, although rare, can include severe laryngomalacia,
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Laryngomalscia is the most common cause of stridor in newborns, affecting 45-75% of all infants with congenital stridor. The
spectrumn of disease presentation, progression, and outcomes is varied. Identifying symptoms and patient fictors that influence
disease severity helps predict outcomes, Findings. Infants with stridor who do not have significant feeding-related symptoms can
be managed expectantly without intervention. Infants with stridor and feeding-related symproms benefit from acid suppression
treatment. Those with additional symptoms of aspiration, failure to thrive, and consequences of airway obstruction and hypoxia
require surgical intervention. The presence of an additional level of airway obstruction worsens symptoms and has a 4.5x risk
of requiring surgical mtervention, usually supraglottoplasty. The presence of medical comorbidities predicts worse symptoms.
Summary. Most with laryngomalacia will have mild-to-moderate symptoms and not require surgical intervention. Those with
gastroesophageal reflux and/or laryngopharyngeal reflux have symptom imprevement from acid suppression therapy. Those with
scvere enough discase to require supraglottoplasty will have minimal complications and good outcomes if multiple medical
comorbidities are not present, ldentifying patient factors that influence disease severity is an important aspect of care provided to

infunts with laryngomalacia.

1. Introduction

Laryngomalacia is the most common cause of stridor in
newborns, affecting 45-75% of all infants with congenital
stridor |1]. The stridor can be overwhelming to parents and
caregivers. The high-pitched noise of stridor is created by
airflow through an area of obstruction. In laryngomalacia
the supraglottic structures collapse into the airway during the
inspiratory phase of respiration which produces inspiratory
stridor, Most infants with laryngomalacia will have mild
symptoms and a benign disease course that resolves by the
age of 12 o 24 months; however, it is important to recognize
that not all cases of laryngomulacia have a benign course
[1]. Once the condition is diagnosed and differentiated from
other causes of stridor, most mild cases can be followed
expectantly by their pediatrician and referred back to an oto-
laryngology if symptoms worsen. The purpose of this paper

is to review the disease presentation spectrum, highlighting
symptoms and patient factors that predict which infants
may worsen and require intervention or comanagement with
an otolaryngologist. Supraglottoplasty is the mainstay sur-
gical management. Tracheotomy to bypass the obstruction
is rarely performed and reserved for surgical failures or
children with multiple medical comorbidities.

2. Presentation

Laryngomalacia presents with inspiratory stridor that typi-
cally worsens with feeding, crying, supine positioning, and
agitation. The symptoms begin at birth or within the first
few weeks of life, peak at 6 to 8 months, and typically
resolve by 12 1o 24 months [1]. Laryngomalacia is usually
diagnosed within the first 4 months of life [2]. Although




inspiratory stridor is the classic symptom of larymgomalacia,
there are a number of assodated symptoms. The most
common associated symptoms are related to feeding which
include regurgitation, emesis, cough, choking, and slow
feedings. Infants with laryngomalacia may have a difficult
time coordinating the suck swallow breath sequence needed
for feeding as a result of their airway obstruction [3]. The
increased metabolic demand of coordinating: eating and
breathing against the obstruction can be so severe that
it results in weight loss and failure to thrive, Other less
common but concerning associated symptoms are tachyp-
nea, suprasternal and substernal retractions, cyanosis, pectus
excavatum, and obstructive sleep apnea. Chronic hypoxia
from airway obstruction can lead to pulmonary hypertension
if not recognized and managed.

It is important for a dinician to differentiate laryngo-
malaciz from other conditions that cause noisy breathing,
Al too often the diagnosis of tracheomalacia, asthma,
bronchiolitis, and reactive airway disease may precede the
correct diagnosis of laryngomalacia. Because infants are
often misdiagnosed with these conditions, understanding
patterns and characteristics of breathing will aid the clinician
in differentiating the noisy breathing of laryngomalacia from
others. Identifying which phase of the respiratory cycle
will also help determine the level of obstruction. Wheez-
ing, stertor, and stridor are the types of noisy breathing.
Wheezing is typified as a coarse whistling sound heard on
the phase of expiration and is usually due to lung disease.
Stertor is & grunting or a snoring sound and is loudest
during inspiration. In children it is typically caused by
adenotonsillar disease. The high-pitched noise of stridor can
occur during the respiratory phase of inspiration, expiration,
or both (biphasic). Inspiratory stridor is caused by airway
obstruction at the vocal cords or higher. Biphasic stridor
i5 caused by obstruction below the vocal cords, The most
common cause of biphasic stndor in children is viral croup.
Expiratory stridor is caused by obstruction in the trachea.
The most common cause of expiratory stridor in children
is tracheomalacia. Infants and children who have chronic
stridor should be referred to an otolaryngologist for accurate
diagnosis.

3. Diagnosis

The diagnosis of laryngomalacia is suspected by the typical
clinical history but is confirmed by flexible laryngoscopy in
an awake infant. Flexible laryngoscopy is easily preformed in
the otolaryngology office with the help of a caregiver. The
infant is held in the caregivers lap in an upright or semire-
clined position, and a flexible laryngoscope is passed through
the nose, pharynx, and positioned above the larynx. The
otolaryngologist is able to examine the dynamic mavement
of the laryngeal structures during spontaneous respiration
and differentiate laryngomalacia from other cause of inspi-
ratory stridor such as vocal cord paralysis or a laryngeal
cyst. Supraglottic tissue collapse and obstruction during
inspiration is the hallmark of laryngomalacia. The epiglottis,
false vocal cords, arytenoids, ventricle, and aryepiglottic folds
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are the structures making up the supraglottis. As seen in
Figures 1(a) and 1(b), the common findings seen on exam
are prolapse of the posteriorly positioned arytenoid cartilages
and mucosa into the airway during inspiration, shortening
of the distance between the arytenoid and epiglottis, and an
“omega-shaped” or retroflexed epiglottis.

4. Etiology

The exact etiology of laryngomalacia is anknown and con-
tinues to be an area of great interest and research. Theories of
etiology include the anatomic, cartilaginous, and neurologic
theories. The anatomic theory proposes that there is an
abnormal placement of flaccid tissue resulting in stridor. The
challenge with the anatomic theory is there are infants who
have the typical anatomic laryngeal findings of laryngoma-
lacia who do not have symptoms of airway obstruction, The
cartilaginous theory proposes that the cartilages of the larynx
are immature and abnormally pliable. This theory has been
refuted by the finding of histologically normal cartilage in
infants with symptomatic laryngomalacia. The neurologic
theory is the best supported by the literature and as a result
is the prevailing etiologic theory [2].

The neurologic theory recognizes that laryngomalacia
may be a consequence of an underdeveloped or abnormally
integrated CN5 system, particularly the peripheral nerves
and brainstem nuclei responsible for breathing and airway
patency. As the infant matures laryngomalacia likely resolves
sccondary to the maturation of the CN§ system. The
laryngeal adductor reflex is a vagal nerve reflex responsible
for laryngeal function and tone. The afferent activation
of the reflex is mediated by the superior laryngeal nerve
which is located in the aryepiglottic fold [2]. Sensory
information from this nerve is then transmitted to the
brainstem nuclei that regulate respiration and swallowing.
A motor response to sensory stimulation is mediated by
the vagus nerve resulting in glottic closure, inhibition of
respiration, and swallow. An alteration in this pathway has
a role in the etiology of laryngomalacia and the associated
feeding symptoms. Laryngeal sensory testing in infants with
laryngomalacia has demonstrated that the sensory stimulus
threshold needed 1o elicit the typical motor response is
elevated in those with moderate-to-severe disease versus
those with mild disease. This testing supports the notion of
an underdeveloped or abnormally integrated peripheral and
central nervous system mechanism of laryngeal function and
tone [2].

5. Spectrum of Disease

Laryngomalacia has a disease spectrum that can be divided
into mild, moderate, and severe categories [2]. These cate-
gories are not based on the quantity of stridor but rather
by the associated feeding and obstructive symptoms. Those
with mild disease usually have inconsequential inspiratory
stridor. Those with moderate disease usually have stridor
with feeding-related symptoms and often improve on acid
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Figune 1: (a) Omega-shaped epiglottis. (b) A tubular-shaped epiglottis along with redundant supra-arytennid tissuc which is obstructing
the glottis during inspiration. (c) the site of redundant supra-arytenoid tissue after surgical removal.

suppression treatment. Those with severe disease require sur-
gical intervention, usually supraglottoplasty. Understanding
the spectrum of symptoms and unigue patient factors that
influence disease severity will help determine which patients
may worsen and require referral to an otolaryngologist for
further management.

At the time of presentation to a health care provider
approximately 40% of infants will have mild laryngomalacia.
They present with inspiratory stridor and the occasional
feeding-associated symptoms of cough, choking, and regur-
gitation. They have a coordinated suck swallow breath
sequence and feed comfortably. Airway obstruction does
not lead to hypoxia. They have an average resting oxygen
saturation of 98-100% [4]. Seventy percent of those that
present as mild disease will have an uneventful disease
course and resolution and can be managed expectantly.
The remaining 30% who present with worsening reflux
symptoms that interfere with feeding will progress to the
moderate disease category, In addition o reflux-related
symptoms, those with mild disease and baseline resting SAQ,
of =96% are predicted to progress to the moderate diseasc
category |2, 4].

At the time of presentation up 1o 40% will have moderate
laryngomalacia. Those in this category present with the typ-
ical stridor but are described by their caregivers as fussy
and hard to feed. They have frequent feeding-associated

symptoms of cough, choking, regurgitation, and cyanaosis
during feeding. If not recognized and managed, feeding
problems can lead to aspiration, weight loss, and laborious
feedings. Strategies to improve feeding symptoms include
pacing, texture modification by thickening formula/breast
milk, and upright position for feeding. Acid suppression
treatment is effective for which the mechanism is discussed
below. Up to 72% percent of infants will have resolution
of their symptoms by 12 months utilizing this management
strategy. Infants with moderate laryngomalacia are not
hypoxic; however they have a lower average resting SAO;
of 96% [2, 4]. It is important to carefully monitor this
group of infants as up to 28% develop severe discase and
have worsening symptoms despite feeding modification and
acid suppression therapy. These patients require surgical
intervention [3]. An infant with moderate disease and an
average resting SAO; of =91% is also more likely to require
surgical intervention, usually supraglottoplasty [2, 4].
Twenty percent of infants have severe laryngomalacia at
the time of presentation to a health care provider. They
present with inspiratory stridor and other associated symp-
toms that include recurrent cyanosis, apneic pauses, feeding
difficulty, aspiration, and failure to thrive. Suprasternal and
subcostal retractions can lead lo pectus excavatum. The
average resting baseline SAQ; in those with severe disease is
86% [2, 4. If not recognized and managed, chronic hypoxia




can lead to pulmonary hypertension and cor pulmonale. As
discussed below those with severe disease will likely require
surgical intervention in addition to acid suppression treat-
ment for management. The mainstay for surgical interven-
tion is supraglottoplasty whereby the obstructing collapsing
tissue is removed through an endoscope. Tracheotomy is
rarely indicated and is reserved for supraglottoplasty failures
and those with multiple medical comorbidities [2, 4].

6. Medical Comorbidities

In addition to associated symptoms it is important for
members of the health care team to recognize that the
presence of medical comorbidities impacts symptoms and
disease course. Gastroesophageal reflux disease (GERD) and
neurclogic disease are the most commaon medical comor-
bidities. Other comorbidities thar influence the outcome are
the presence of an additional airway lesion, congenital heart
disease, and the presence of a syndrome or genetic disorder,

6.1. Gastroesophageal and Laryngopharyngeal Reflux. Gas-
troesophageal reflux is noted in 65-100% of infants with
laryngomalacia [4]. The airway obstruction of laryngo-
malacia generates negative intrathoracic pressure which
promotes gastric acid reflux onto the laryngopharyngeal
tissues leading to laryngopharyngeal reflux. The laryngeal
tissues are sensitive to the acid exposure and become ede-
matous as a response. Increased supraglottic edema results
in further collapsing of these tissues into the airway and
further obstructive symptoms. A vicious cycle of increased
obstruction, GERD, and edema then ensues. Prolonged acid
exposure also blunts laryngeal sensation which decreases
the motor response to swallow in response to secretions.
Decreased laryngeal sensation explains the coughing and
choking during feedings which are commonly seen with
laryngomalacia. The vagal reflex responsible for laryngeal
tone is also responsible for lower esophageal sphincter tone
and esophageal motility [2]. Decreased lower esophageal
tone and esophageal dysmotility are known risk factors
for GERD and could be a factor in the GERD scen in
laryngomalacia patients.

GERD should be treated in all patients with laryngomala-
cia and feeding symptoms. Upright positioning during feed-
ing and bottles that minimize aerophagia may decrease the
number of reflux events. Acid suppression therapy improves
symptoms and may shorten the duration of the natural
course. There are no controlled studies demonstrating the
most effective GERD treatment regimen in laryngomalacia
patients. The senior author’s experience is to begin infants
with feeding symptoms on high-dose histamine type-2
receptor antagonist therapy (ranitidine 3 mg/kg, 3 times a
day). A proton pump inhibitor is added for refractory symp-
toms and breakthrough symptoms. At times a combination
of daytime proton pump inhibitor therapy and nighttime
histamine type-2 receptor antagonist therapy is used. Most
infants are kept on acid suppression therapy for an average
of 9 months [4].
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In infants with moderate-to-severe discase, complemen-
tary gastrointestinal studics may be beneficial in prognosis
and management. An esophagram with small bowel follow-
through is useful in evaluating reflux and aspiration along
with ruling out containment gastrointestinal disorders such
as pyloric stenosis. Aspiration during feedings can be eval-
uated by a videofluoroscopic swallow study or a functional
endoscopic swallow study. Aspiration seen on these swal-
low evaluations may prompt surgical management of the
laryngomalacia in order to decrease the respiratory conse-
quences of chronic aspiration into the lung [3]. Twenty-
four-hour pH studies and impedance studies may be useful
in determining management strategies for the infant with
severe reflux despite acid suppression therapy. Impedance
testing is a method to detect esophageal bolus movement.
When combined with pH studies it is helpful in detecting.
both acidic and nonacidic gastroesophageal reflux events,
Depending on the results of these studics, expanded medical
management or fundoplication surgery may be warranted
for reflux control.

6.2. Neurologic Disease. Neurologic disease is present in 20-
45% of infants with laryngomalacia and includes seizure dis-
order, hypotonia, developmental delay, cerebral palsy, mental
retardation, microcephaly, quadriparesis, and Chiari malfor-
mation. Neurologic disease may decrease vagal nerve func-
tion at the brainstem level contributing to decreased laryn-
geal tone. Infants with newrologic disease require surgical
intervention at higher rates than those without [4]. Nearo-
muscular hypotonia also leads to collapse of the supporting
muscles in the pharynx and swallowing mechanism leading
to airway obstruction and feeding symptoms, Those with
neurologic disease will often have worse symptoms or a pro-
longed course of symptoms. Some may not have resolution
of their symptoms despite medical intervention or supra-
glottoplasty. These patents may require accessory routes for
feeding and breathing, usually a tracheostomy,

6.3. Secondary Airway Lesions. The incidence of secondary
or synchronous airway lesions (SAL) in laryngomalacia
ranges from 7.5 to 64% [5-9]. The higher range of SAL
is likely explained by the technique used for diagnosis and
the indication for looking for another lesion. The presence
of a SAL can be screened by using airway fluoroscopy for
tracheomalacia and high-kilovoltage airway radiographs for
fixed structural lesions such as subglottic stenosis. Tracheo-
malacia is the most common synchronous airway lesion
followed by subglottic stenosis. SAL have an accomulative
effect on airway obstruction. Airway obstruction from laryn-
gomalacia combined with a SAL can lead to greater airway
obstruction with increased negative intrathoracic pressure.
Negative intrathoracic pressure polentiates gastroesophageal
and laryngopharyngeal reflux. Gastroesophageal and laryn-
gopharyngeal reflux and its complications add to the severity
of symptoms previously described [2, 6], Infants with mild
or moderate disease that have a SAL are 4.8 times more likely
to require surgical intervention [6]. Diagnosis of SAL may
lead to earlier intervention and ultimately affect progression
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of disease. By surgically addressing laryngomalacia, the re-
sultant effect of SAL on the airway may become less signif-
icant. If a SAL is suspected on screening radiographs, the
infant will benefit from a referral to an etolaryngologist for
clinical correlation.

6.4, Congenital Heart Disease. Congenital heart disease is
reported in 10% of infants with laryngomalacia. These
infants are more likely to have moderate-1o-severe disease
at the time of presentation. The additive effect of airway
obstruction on compromised cardiovascular function likely
tips these infants towards worsening symptoms. Up to 349
of infants with both laryngomalacia and congenital heart
disease will require surgical management [2].

6.5. Congenital Anomalies/Syndromes/Genetic Disprders. Con-
genital anomalies and genetic disorders occur with an esti-
mated incidence of 8-20% (2, 10, 11]. The incidence is as
high as 40% of infants with severe laryngomalacia that
require surgical intervention |2, 12]. Infants with congenital
anomalies and genetic disorders often have other medical
comorbidities such as synchronous airway lesions, cardiac
disease, and neurologic disease that confound oxygenation
and breathing; this makes any degree of airway obstruction
more of problematic for these patients, Infants with severe
laryngomalacia, an isolated anomaly or syndrome, and min-
imal comorbidities can be managed successfully with suprag-
lottoplasty [2, 12]. Of those infants, Down syndrome appears
to be the most commonly reported associated genetic
disorder with laryngomalacia. Fifty percent of those that
have respiratory symptoms also have laryngomalacia [13—
15]. The senior author’s experience with supraglottoplasty
in Down syndrome children is that if no coexisting cardiac
disease or neurologic disease is present, they do well with
aggressive acid suppression therapy and supraglottoplasty
even if a synchronous airway lesion is present. Those with
cardiac disease, neurologic disease, and synchronous airway
lesions often fil supraglottoplasty and may require a tra-
cheastomy until cardiac disease is treated.

Those with laryngomalacia and syndromes associated
with micrognathia such as CHARGE association and Pierre
Robin sequence will do worse doe to the retrodisplacement
of the tongue base. The retrodisplaced tongue base collapses
on the epiglottis in addition to supra-arytenoid tissue
redundancy and short aryepiglottic folds. Supraglottoplasty
or epiglottic suspension procedures usually are unsuccessful
[16], and most with severe airway obstruction and laryngo-
malacia will require a tracheostomy uniil they grow into the
micrognathia or surgical intervention is performed to correct
it. Laryngomalacia and variants of 22q11.2 microdele-
tion syndrome are described o have severe upper airway
obstruction [17-19] and can be successfully managed with
supraglottoplasty [17]. Because cervical vertebral anomalies
are common in this patient population, cervicomedullary
compression of the brainstem should be investigated as
a potentiating cause of symptoms. A recent case series
describes a child who had laryngomalacia symptom reversal

and improvement in laryngeal tone afier brainstem decom-
pression and did not require supraglottoplasty [19].

If micrognathia is not present, a syndrome or anomaly
should not preclude supraglotioplasty in those with severe
laryngomalacia that require intervention. The rates of failure
and tracheostomy placement however may be higher in
these patients and should be taken into consideration when
counseling parents and managing this unique group of
infants.

7. Surgical Management

Surgical management is indicated in those with severe
disease. The most common indications for surgery are
stridor with respiratory compromise and feeding difficulties
with failure to thrive [1]. Sevére airway obstruction with
significant retractions, pectus excavatum, cor pulmonale,
pulmonary hypertension, and hypoxia are all considered
absolute indications for surgery. The relative indications are
aspiration with recurrent pneumonia, weight loss without
true failure to thrive, and a difficult to feed child who has
not responded to acid suppression therapy. The decision
to operate is individualized and based on the trend of the
infants overall health and development. Supraglottoplasty
is the mainstay of surgical treatment for laryngomalacia.
The patient is anesthetized with a combination of mask and
intravenous anesthesia. The airway is first evaluated by rigid
endoscopy (microdirect laryngoscopy and bronchoscopy) to
rule out secondary lesions of the subglottis and trachea. The
supraglottis is visualized during spontaneous respiration,
and the major areas of collapse are noted. The larynx is
then exposed with operating laryngoscopes, and the su-
praglottoplasty is performed focusing on removal of the
redundant arytenoid mucosa. As seen in Figure 1(c), the
procedure is tailored to the patient's areas of obstruction, and
care is taken to preserve mucosa in areas prone 1o stenosis.
The success of supraglottoplasty approximates 54% and has
a low complication rate [1]. Revision supraglotioplasty or
tracheostomy will be required in 19-45% of infants and
is directly influenced by the number and type of medical
comorbidities [2]. Tracheostomy is reserved for patients who
continue to have life-threatening airway obstruction and
who fail to improve after supraglottoplasty.

8. Conclusion

Laryngomalacia is a common disease of infancy where the
diagnosis is suspected by primary care providers based on
history. Those with mild disease can be managed expectantly,
Continued monitoring of the symptoms is necessary as
symptoms can progress over the natural course of the disease.
Recognizing patient factors and symptoms associated with
moderate and severe discase helps determine which infants
will benefit from otolaryngology consultation. Identifying
patient factors that influence disease severity and outcomes is
an important aspect of counseling care givers and providing
care to infants with laryngomalacia.
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CASO cLiNmICO

Supraglotoplastia asistida con microdebridador
en pacientes con sindrome de Pierre Robin y laringomalacia severa

Assisted endoscopic microdebrider supraglotioplasty in patients with

Pierre Robin syndrome and severe laryngomalacia

Diana M. Centeno A', Christian Olavarria L®, Matias Gimez G°.

RESUMEN

Se presenta gl caso de una paciente recién nacida de término portadora de un sindro-
me de Pierre Robin asociada a laningomalacia severa que requinid resolucidn quinirgica
para estabilizacign de su via aérea superior. Se presenta fa experiencia clinica en el uso
de microdebridador para realizacidn de supraglotoplastia como una novedosa alfemativa
én el iratamiento quirtrgico de este tipo de pacientes y se realiza revision de la literatura
respecto de esta técnica,

Palabras claves: Supraglotoplastia, Fierre Robin, latingomalacia severa, migrode-
bridador.

ABSTRACT

Pierre Robin syndrome s a triad formed by micrognathia, and cleft palate glossoplosis.

His association with laryngomalacia is not set however determining the coexistence
of these two diseases and their severity is of utmaost Importance as they condition the
prognosis of a patient with Pierre Robin syndrome,

Currently one of the surgical techniques used in patients with severe lanyngomalacia,
fs assisted endoscopic microdebrider supragloftoplasty. In the ENT unit of the Hospital
Luis Galvo Mackenna, this procedure is being implemented in order to give our patients

a safe and effective treatment option for their pathology:
KNey words: Supraglottoplasty, microdebrider, Pierra robin, laryngomalacia.

INTRODUCCION

La obstruccitn de la via aérea superior secundariaa
micrognatia fue descrita por primera vez por Plerre
Robin'. El describid una triada que nomind Secuencia
o sindrome de Pierre Robin (SPR) que consiste én
la presencia de micrognatia, glosoptosis vy, en

' Mddico Dtorrinolaringologla Hospital Calve Mackenna,

algunos paclentes, fisura palatina, Se estima una
prevalencia de 1:8.500 RN vivos (1:2.000 a
1:30.000), siendo el 80% asociado con sindromes
especificos. La micrognatia puede producir
obstruccidn de la via aérea superlor debido al colapso
posterior de la lengua v a una obstruccidn ffsica de
las regiones oro e hipofaringeas®.

! Médico Dtorrinolaringologia Hospital Glinico José Joaguin Aguirre.

* Midico Morrinolarinpologia Hospital del Satvador.




Arvam o Oronmmoianmusolosls v Cmoct of Caea v Cupg

La mayoria de les nifios que nacen con este
problema son manefados mediante posicién en
dectibito ventral la cual mantiene por gravedad la
lengua en una posicidn mas anterior facilitando su
respiracidn y alimentacidn v, a medida que el nifio
crece, esta condicidn mejora por crecimiento de la
mandibula’. Sin embargo, algunos debutan con
importante dificultad respiratoria y problemas afi-
menticies con curvas de crecimiento ponderal
insuficientes que obligan a tomar decisiones mas
agresivas como la traqueostomia u ofros tipos de
procedimientos quirdrgicos®®. Antiguamente, la
traqueostomia era |a forma de manejo més efectiva
y definitiva para estos pacientes’, sin embargo s&
asocia a frecuente morbilidad y ocasionaiments,
miorialidad®®,

La distraccidn mandibular osteogénica (DMO),
85 un procedimiento opcional y alternativa en
nifios con SPR que no mejoran con medidas
posiclonales y que ha demosiradao ser efectivo, de
baja morbilidad y seguro en &l alivio de los sinto-
mas obstructivos de la via aérea superior mediante
el alargamiento gradual de la mandibula®™®". Ade-
mas, se ha estudiado también la calidad de vida
{Q0L) de los pacientes sometidos a dicho procedi-
mienio encontrindose un resultado suhjetivo be-
neficioso en la poblacitn estudiada®.

Por otro lado, si bien no encontramos estudios
fque expresaran la asociacion porcentual entre sin-
drome de Pierre Robin y laringomalacia, el diag-
nfstico de esta ditima y la determinacidn de su
severidad, es fundamental para poder pronosticar
la evolucion que tendrd un paciente con SPR ya
que la presencia de una laringomalacia moderada a
savera puede contraindicar la realizacion de una
distraccion mandibular osteogénica’,

A pesar de que la laringomalacia es la causa
mds comin de estridor congénito inspiratorio en
neanalos™®, rara vez requiere tratamiento quirdr-
gico. La mayoria de los pacientes tienen un curso
autolimitado y benigno con una resolucién espon-
tinea del 90% entre los 12 y 18 meses de edad22,
Sdlo el 10% al 20% son catalogados como “seve-
ros", y requieren una intervencidn quirdrgica®®,
Su diagndstico se realiza mediante la historia clini-
ca y nasofibroscopla la que muestra mucosa
aritenoidea redundante, acortamiento repliegues
ariepigléticos y/o desplazamiento posterior de la
epiglotis®,

En 1985, G Roger y cols publicaron un estudio
retrospectivo de 115 casos en donde establecen
los criterios clinicos para definir a2 una
laringomalacia como “severa” (Tabla 1).

Las opciones quinirgicas para el mangjo de la
laringomalacia severa han evolucionado en los
iltimos 25 aflos desde la tragueostomia hacia
técnicas endoscopicas menos invasivas.

A pesar de que la primera descripcitn de
reseccidn de mucosa supragldtica redundante fue
publicada en 1920, no fue hasta 1980 en que este
procedimiento se instala como un procedimiento
que desplaza a la traguecstomia como primera
opcidn4s,

La supraglotoplastia fue descrita por primera
vez por Zalzal v cols en 1987 y es actualmente
considerada la técnica de eleccidn para los pacien-
tes con laningomalacia severa con una tasa de éxito
que varia entre 38% a 100%. 0'Donnell y cols,
alcanzan segln su publicacidn un éxito del 90%
definida por mejoria del estridor®,

La supraglotoplastia estd dirigida especificaments
a los componentes de la supraglotis que contribuyen al

Tabla 1. Criterios diagnésticos de laringomalacia severa

Disnea en reposo
Dificultad para alimentarse

Hipercapnia

Disnea severa de esfuerzo con requerimiento de oxigeno

Historia de imtubacién secundaria a hipoventilacion
Alteracidn de las curvas pondoestaturales
Apneahipoapnea del suefio con polisomnografias alteradas
Refiujo gastroesofdgico incontrolable
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colapso de la via aérea supenior incluyendo frecuente-
mente [ reseccion de la mucosa redundants de los
cartilagos aritenpides y las porciones lalerales de la
epiglatis, v la beracitn de los repliegues ariepigléticos
coros

A .r.mﬂnuaﬁﬂn. haremos la descripcitn de un
caso clinico de esta asociacidn y una modificacitn
quirdirgica para su resolucion.

Descripcidn del caso clinico

Paciente de sexn femenino nacida por cesareaa las 39
semanas de gestacién en el Hospital Regional de Talca
con un peso de 3.850 grs. Puntuacitn de Apgar 9-9,

En el examen fisico del recién nacido se objeti-
va micrognatia, plosoptosis y paladar blando
fisurado realizéndose el diagndstico de sindrome
de Pierre Robin.

La paciente evoluciona con deficiente incre-
mento ponderal, estridor inspiratorio v dificultad
respiratoria gue no responde a la administracidn de
oxigeno ni & la aplicacion de presién positiva
continua sobre la via aérea superior (CPAF, en fa

Figura 3.

sigla inglesa) por lo que se decide su traslado a la
Unidad de Cuidados Intensivos del Hospital Luis
Calvo Mackenna donde la pacients es conectada a
ventilacion mecanica con un lubo nasotraqueal de
3,5 mm de didmetro (Figuras 1y 2).

En dicho hospital, la paciente es evaluada por un
equipo multidisciplinario que indica la realizacidn de
una distracciGn Gsea previa evaluacin inicial en
pabelidn de la via aérea en su folalidad, la cual
muesira leve tragueomalacia sin otras alteraciones
que no contraindica la realizacion de la distraccidn
mandibular osteogénica (OMO) la que es llevada a
cabo sin inconvenientes (Fguras 3 v 4); sin embar-
go, la paciente evoluciona con gran esfuerzo respl-
ratorio (liraje costal y subesternal), estridor
inspiratorio, y requerimiento de axigeno por lo que
se decide reintubacidn v nueva evaluacidn de la via
aérea en pabelidn.

En esta segunda oportunidad, la evaluacidn de la
via aérea es realizada por los autores del trabajo. EI
procedimiento se realiza primero con nasofibroscopio
flexibie y luego con endoscopio rigido de 0° 4 mm en
ventilacidn espontinea objetivindose la presencia de

Figura 4.
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una dvula bifida por la fisura palating y con gran
elongacidn que lleva a la misma al contacto con la
glotis. Ademds, se observa gran edema de aritenoides
y pliegues ariepigldticos cortos. Con cierta dificuftad,
se logra visualizacion de glotis con adecuada movili-
zacitn de cuerdas vocales. Subglotis, traquea y bron-
guios dentro de pardmetros normales. El diagndstico
de laringomalacia moderada a severa se bast en la
clasificacion segin Danied R. Olney y cols (Figura 5)™.

El caso fue evaluado en equipo multidisciplinario
y 58 decidid la realizacion de una supraglotoplastia
con microdebridador y acortamiento del extremo
distal de fa Gvula con punta de tungsteno. A las 72
horas de la cirugia, se realiza extubacion en pabelldn
bajo vision endoscipica observindose ligero edema
en Zona intervenida pero via adrea permeable. La
paciente no presenta dificuliad respiratoria ni
estridor. A los 25 dias de operada {50 dias de vida),
se realiza control en policlinico con nasofibroscopio
flexible y se objetiva via aérea permeable y anatomia
laringea conservada. Se decide retirar sonda
nasogdstrica. A los 2 meses de vida, se reliran
distractores mandibulares con evolucidn satisfacto-
ria. La paciente presenta un seguimiento de un afio y
5 meses de evolucidn y se encuentra asintomatica.

Descripeidn del procedimients

El procedimienta se puede dividir en dos etapas. La
primera, llamada diagndstica, se basa en la
visualizacidn endoscdpica de la via aérea en su
totalidad para contirmar el diagndstico de
laringomalacia severa y para descartar otras lesiones
sincronicas de la misma que pudieran oscurecer el
resiltado de fa supraglotoplastia. Esta etapa, debe
realizarse con el paciente en ventilacidn espontdnea
con el objetivo de obtener una imagen dindmica de
la via aérea. En la segunda etapa, el pacienle es
intubado, en lo posible con el tubo endotragueal més
pequefio gue nos permita ventilar adecuadamente
al paciente pero a la vez, damos &l mayor espacio
para trabajar. A continuacién, se realiza la
laringoscopia directa. Se introduce el
microdebridador a través del laringoscopio en una
mano mientras que con la ofra se sostiene el
endoscopio rigido de 0° 4 mm de diimetro. El
microdebridador se utiliza con una punta laringea
da 2,9 mm en modo oscilante entre 1.500 y 2.500
revoluciones por minuto. Es muy importante

T 1

Figura 5.

controlar la presion de succidn del aspirador para
evilar resecciones excesivas. Las zonas a resecar
serdn las que generen obstruccidn de la via agrea.
En nuestra paciente se reallzd reseccidn de mucosa
redundante de carilagos aritenoides y liberacion de
los repliegues ariepigldticos. El paciente requiere
unidad de cuidados intensivos para mejor control
de los pardmetros ventilatorios y se indican
corticoides inhalatorios y tratamignto con inhibidor
de bomba de protones. En nuesiro caso no se
administraron antibidticos.

DISCUSION

Existen diversas técnicas para llevar a cabo una
supraglotoplastia. Tradicionalmente se utilizaban
técnicas con bistur frio o con Lser CO,, sinembargo,
Zalzal, pionero de la técnica con microdebridador,
&n una serig de casos en 2005, explica en su
pubicacidn como se realiza el procedimiento desds
la anestesia hasta el procedimiento en si mismo™.

A diferencia de Zalzal quien extuba inmediata-
mente el paclente una vezr finalizado fa
supraglotoplastia, én nuastro caso, la paciente per-
manecid intubada por 72 horas por e importante
edema que presentaba la laringe. Al cumplirse e plazo
antes mencionado, la paciente fue exiubada bajo
visién endoscdpica en pabelidn objethvindose via
aérea absolutamente permeable. A la semana de
operada, la paciente fue dada de alta sin ningin
inconveniente y hasta el dia de hoy ha lenido una
evolucion safistactoria v un seguimiento regular du-
rante 1 afio y 5 meses.

Las potenciales complicaciones de la
supraglotoplastia incluyen taringomalacia persis-
tente, estenosis suprapidtica, dafio del cartilago
laringeo, sinequias, disfagia, aspiracién y muerte,
sin embargo la frecuencia de presentacion de éstas
5 baja" . A pesar de las altas tasas de éxito, entre
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Tabla 2. Factores de riesgo de fracaso de supragloloplastia

Enfermedad neuroldgica asociada
Sindrome genético asoclado

Sindrome de Down

Anomalizs cardiovasculares
Lesiones sincronicas de fa via aérea
Técnica quirirgica deficiente

Histaorla de prematurez (<34 semanas de gestacidn)

Malformaciones craneofaciales (g]. sindrome de Pierre Robin)

19% y 45% de los pacientes requerirdn una revi-
sibn del procedimiento original o uma
traquacstomia®. Hasta la fecha. hemos realizado
supraglotoplastia con microdebridador en 2 pa-
cientes. El segundo paciente presentaba ademds
de sindrome de Pierre Robin y laringomalacia, un
sindrome de Stickler que consiste en una altera-
cidn sistémica y progresiva del tejido conjuntivo,
especiaimente del coligeno lo que probablements
colabord negativamente en la evolucidn satisfacto-
ria del paciente.

La supraglotoplastia endoscipica con micro-
debridador s el procedimiento de eleccidn actual-
mente segin muchos autores para pacientes con
laringomalacia severa'', sin embargo hay que
tener en cuenta que el resultado puede no ser
favorable en presencia de otras alteraciones sin-
cronicas de la via aérea o comoborbilidades™. Los
factores de riesgo para o fracaso de una
supraglotoplastia se describen a confinuacidn (Ta-
bla 2): historia de prematurez (<34 semanas de
gestacion), enfermedad neuroldgica asociada, sin-
drome genético asociado, maiformaciones craneo-
faciales (gj. sindrome de Pierre Robin), sindrome
de Down, anomallas cardiovasculares. lesiones
sincronicas de [a via aérea y técnica quirdrgica
deficlente™@=,

A modo de comentarios finales, el sindrome da
Pierre Robin consiste en una triada formada por
micrognatia, glosoptosis y fisura palatina.

Su asociacién con laringomalacia no estd esta-
blecida sin embargo la determinacidn de la coexis-
tencia de estas dos patologias y su severidad es de
radical importancia ya que condicionan el prondsti-
co de un paciente con sindrome de Pierre Robin.

En la actualidad una de las técnicas quirdrgicas
mds utilizadas en pacientes con laringomalacia

severa, 8s la supraglotoplastia endoscdpica asisti-
da con microdebridador, técnica que estd
implementindose actualmente en nuestro hospital,

Creemos que la supraglotoplastia asistida con
microdebridador es un procedimiento técnicamen-
te simple, efectivo, rdpido y con bajo indice de
complicaciongs. Estd claro que tenemos que avan-
zar en nuestra casuistica para asi poder lograr una
correcta curva de aprendizaje y establecer mejor
los resultados obtenidos.
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