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Estridor de causa inhabitual en lactantes.
Descripcion de 3 casos
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Resumen

Introduccion: el estridor es un signo de obstruccién de la via aérea superior localizado
a nivel supraglético, glético o infraglético. En lactantes la laringomalacia explica alrede-
dor del 60% de los casos de estridor. Existen causas poco frecuentes pero potencial-
mente de riesgo vital frente a las cuales hay que mantener una alta sospecha clinica
para hacer un diagndstico precoz. Objetivo: dar a conocer nuestra experiencia en el
manejo de tres pacientes con estridor atipico en el primer mes de vida. Casos clinicos:
1) Recién nacido de término, con sindrome velocardiofacial, deleciéon 22q11, con estridor,
cianosis, disfonia y dificultad respiratoria severa a las 48 horas de vida, fibrobroncoscopia
(FB) a los 14 dias revela membrana laringea tipo 3. 2) RN prematuro que al mes de
vida presenté estridor de intensidad rapidamente progresiva asociado a dificultad respi-
ratoria, laringoscopia directa a los 45 dias revel6 hemangioma subgldtico, se trato con
corticoides sistémicos con mala respuesta y sindrome de Cushing, a los 84 dias la FB
mostré hemangioma subglético que ocluia mas del 50% del lumen. 3) RNT con estridor
desde los 3 dias, a los 60 dias rinolaringoscopia mostré laringomalacia, a los 7 meses
aumento el estridor y aparecieron crisis de cianosis y apnea, FB revelé compresion
extrinseca tercio distal de traquea, es6fagograma y resonancia nuclear magnética:
anillo vascular (doble arco aédrtico). Conclusiones: es importante realizar un diagnostico
especifico y precoz en los casos de estridor asociado a dificultad respiratoria progresi-
va, crisis de cianosis, apneas y disfonia, siendo la FB un examen de alto rendimiento.
La visualizacion de la via aérea debe incluir la porcidon central y distal ya que la
presencia de laringomalacia puede asociarse a otras alteraciones de la via aérea.
(Palabras clave: fibrobroncoscopia, estridor, lactante menor).

Unusual causes of stridor in newborns: a description of 3 cases

Stridor is a sign of upper airway obstruction at the supraglottic, glottic or subglottic
level. 60% of cases in infants are due to laryngomalacia. There are other aetiologies
that despite being infrequent are potentially life threatening. A high index of suspicion is
needed for an early diagnosis in these cases. In this article we review the diagnosis
and treatment of 3 different cases of stridor which occurred during the first month of
life. Case 1: full term infant with velocardiofacial syndrome, 22q11 deletion, who developed
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stridor, dysphonia, respiratory distress and cyanosis in the first 48 hours of life. A
flexible bronchoscopy was performed at day 14 revealing a type Il laringeal web. Case
2: preterm infant who developed at 1 month progressive respiratory distress and stridor,
laryngoscopy at 45 days revealed a subglottic haemangioma. While being on steroids
the patient developed Cushing syndrome with no significant improvement of the stridor,
a flexible broncoscopy at 2 months 24 days showed a subglottic haemangioma that
occluded 50% of the airway lumen with no other abnormalities. Case 3: fullterm infant
who developed stridor on the third day. Laryngoscopy at 2 months showed laringomalacia.
At 7 months the patient developed cyanotic spells, apnoea and worsening of the stridor.
Flexible bronchoscopy showed an extrinsic anterior compression of the lower third of
the trachea. Oesophagogram and MRI were diagnostic of a vascular ring (double aortic
arch). We stress the importance of an early specific diagnosis of the cases of stridor
with respiratory distress, cyanotic spells, apnoea or dysphonia. Flexible bronchoscopy
is an extremely useful procedure that permits the visualization of the upper and lower
airway. It is always important to rule out lower airways lesions that could be associated
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with larygnomalacia.

(Key words: flexible bronchoscopy, stridor, infants.)

INTRODUCCION

El estridor es un sintoma de obstruccién
de via aérea superior generado por el pasa-
je de un flujo aéreo turbulento a través de
un segmento estrecho de la via aérea y se
define como un sonido respiratorio habitual-
mente inspiratorio y de intensidad variable.
La obstrucciéon de via aérea puede estar
localizada a nivel supraglético, gloético o
infragldtico’. La presentacién clinica de
estridor en el recién nacido varia considera-
blemente, sin embargo, independiente de su
severidad debe ser considerado como un
sintoma importante, de potencial obstruc-
cion vital de la via aérea e implicar una
conducta diagndstica y terapéutica precoz.
En lactantes el 60% de los casos de estridor
corresponden a anomalias laringeas congé-
nitas, correspondiendo a 60% de ellas a
laringomalacia®. Por otra parte, se ha des-
crito la presencia de mas de una anomalia
congénita de la via en 19 a 45% de los
pacientes con estridor®s. Se ha determinado
clasicamente que la evaluacion de un pa-
ciente con estridor debe iniciarse con una
historia y examen fisico completo, incluyendo
antecedentes perinatales de intubacién
endotraqueal, y en todos los casos visuali-
zacion de la via aérea por nasolaringoscopia
flexible, esto estableceria el diagndstico de
laringomalacia y excluiria otras anomalias
laringeas que causan estridor como quistes
laringeos, paralisis de cuerdas vocales,
malformaciones vasculares, hemangioma

subgldtico, movimiento paradojal de cuer-
das vocales y otras. Aun no existe acuerdo
acerca si todos los lactantes con estridor
debieran ser sometidos a una fibrobroncoscopia
(FB) por la posibilidad de lesiones asocia-
das en la via aérea's. El objetivo de pre-
sentar esta serie clinica, fue dar a conocer
nuestra experiencia en el manejo de tres
pacientes con estridor de causa inhabitual
en el primer mes de vida.

Casos cLiNIcos

Caso clinico 1. Recién nacido de 37 se-
manas portador de un sindrome velocardiofacial
con delecion cromosomica 22g11 que pre-
sento6 estridor, cianosis al llanto y al agitar-
se, asociado a disfonia y dificultad respira-
toria severa en las primeras 48 horas de
vida requiriendo hospitalizacién. Se realizo
estudio completo que descarté alteraciones
inmunoldgicas, metabdlicas y endocrinas, la
ecografia cardiaca, el electroencefalograma
y TAC cerebral fueron normales. Se descar-
té reflujo gastroesofagico con pH metria de
24 horas y cintigrafia de deglucién, aspira-
cion pulmonar y reflujo. Se mantuvo estable
sin necesidad de intubacion realizandose FB
a los 14 dias de vida que mostré una mem-
brana laringea tipo 3. Se realizé una reso-
nancia nuclear de cuello que revel6 estre-
chez localizada de la via aérea a nivel gidtico,
con imagen tenue de partes blandas en la
region central, sugerente de membrana
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laringea. La resonancia nuclear magnética
cerebral informd indicios abiotréficos encefélicos.
A los 23 dias de vida se realizd reseccion
endoscépica de la membrana laringea que-
dando con un tubo endotraqueal; se requirid
reintervencion endoscopica en 2 oportunida-
des, persistiendo la obstruccién del lumen
de la via aérea por abundante tejido
granulatorio y cicatricial. A los 2 meses de
vida se realizd traqueostomia y se intervino
a los 5 meses de vida realizandose una
plastia laringotraqueal abierta y reconstruc-
cién de via aérea con injerto de cartilago
auricular; por hallazgo de membrana laringea
y estenosis subglética se colocod un stent,
‘que se retird por via endoscdpica 6 sema-
nas post cirugia. Se evidencié gran compo-
nente inflamatorio con obstruccién de lumen
de via aérea dejandose tratamiento con
corticoides sistémicos por 2 semanas sin
observarse respuesta. Actualmente se man-
tiene estable con traqueostomia y la ultima
laringoscopia rigida de suspension reveld un
lumen subglético normal, mayor a 4 mm de
diametro con una pequefia sinequia anterior
de cuerdas vocales.

Caso clinico 2. Recién nacido de 29 se-
manas con sindrome de dificultad respirato-
ria neonatal, que requirié6 C-PAP nasofaringeo
por 3 dias. Al mes de vida presentaba estridor
de intensidad rapidamente progresiva aso-
ciado a dificultad respiratoria. Al mes y 16
dias de vida se realizd nasolaringoscopia
que informé probable estenosis subglética y
una laringoscopia directa demostré un
hemangioma subglético, por lo que se tratd
con corticoides sistémicos (dexametasona
0,5 mg/kg/dia). Se realizé una ecografia
cerebral y abdominal, TAC cerebral y
pulmonar que fueron normales, descartando
la posibilidad de otros hemangiomas. A los
2 meses 24 dias, ante persistencia del estridor
con apremio respiratorio, falta de respuesta
a tratamiento, con desarrollo de sindrome
de Cushing, se realiz6 una FB que reveld
espacio subgldtico estrecho secundario a
probable hemangioma subglético. Se des-
cartaron lesiones asociadas de via aérea y
se realizd una resonancia nuclear magneéti-
ca de cuello que mostré una masa subglética
de 5 x 3 mm sugerente de un hemangioma
subglotico sin extensién a traquea ni a
mediastino. A los 4 meses reingresé por
aumento del estridor, repitiéndose la FB en-
contrandose aumento de tamario de la masa
subglética. Se inicié tratamiento con interferdn
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alfa-2A (INTRON o® 3 millones U/0,5 ml))
600 000 U subcutanea/dia (3 millones U/m?
superficie corporal). A los 5 meses se repi-
tio la FB, demostrandose persistencia del
hemangioma subglético con estrechamiento
significativo del lumen de la via aérea (+ 2
mm). Se indicé traqueostomia y reseccion
quirurgica del hemangioma, sin embargo, los
padres rechazan la traqueostomia y se tras-
ladaron a EEUU a los 6 meses de vida,
donde se realizd una resecciéon quirdrgica
abierta sin traqueostomia. A los 2 meses
post cirugia se le realizé una FB que mos-
tré traqgueomalacia moderada de la region
subgldtica. Actualmente tiene 1 afio 9 me-
ses de vida y esta totalmente asintomatica.

Caso clinico 3. Recién nacido de 40 se-
manas que presentd estridor inspiratorio leve
a los 3 dias de vida, sin dificultad respirato-
ria. A los 2 meses de vida se realizé una
laringoscopia directa que informd una
laringomalacia. A los 7 meses de vida pre-
sentd aumento del estridor con fase

Figura 1. Caso clinico 3. Esofagograma muestra
compresion esofégica posterior en proyeccion antero-
posterior y lateral.
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inspiratoria y espiratoria, asociado a cuadro
respiratorio viral intercurrente; a los 9 me-
ses de vida presentd cuadro de aumento
del estridor asociado a crisis de cianosis y
apnea, por lo que se realizé una FB que
evidenci6 una compresién extrinseca antero-
lateral derecha del tercio distal de la traquea
sugerente de anillo vascular y una laringomalacia
leve. Se practicé un eséfagograma que de-
mostré compresion extrinseca posterior com-
patible con anillo vascular (figura 1). La
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ecocardiografia sugirié doble arco adrtico y
descarté una malformacién cardiaca asocia-
da. La resonancia nuclear magnética confir-
mo un anillo vascular del tipo doble arco
aortico (figuras 2 y 3). A los 9 meses de
vida se realizé cirugia correctora con sec-
cion del arco adrtico izquierdo y ligadura de
ligamento arterioso. Presenté quilotérax iz-
quierdo y disfonia transitoria en el post-
operatorio. Actualmente 1 ano de vida
asintomatica.

Figura 2. Caso clinico 3. Resonancia
nuclear magnética que muestra doble
arco aortico.
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Figura 3. Caso clinico 3. Diagrama de desarrollo del doble arco adrtico. Destaca el anillo completo de

compresién traqueoesofagica.



156 Alvarez C. y cols.

Discusion

Existen algunas caracteristicas clinicas
del estridor que pueden orientar respecto de
su etiologia; se observa un estridor de alta
tonalidad en obstrucciones a nivel glético,
baja tonalidad en las supragldticas y tonali-
dad intermedia en las obstrucciones a nivel
subgldtico. Una de las caracteristicas mas
importantes es la relacion del estridor con
el ciclo respiratorio, observandose general-
mente estridor inspiratorio en la obstruccion
supragldtica, estridor bifasico de tonalidad
alta en obstrucciones fijas a nivel de glotis,
subglotis y hasta nivel del anillo cricoides,
y estridor espiratorio en el colapso de via
aérea baja intratoracica 2.

Clasicamente en la laringomalacia se
describe un estridor inspiratorio de baja to-
nalidad causado por el colapso de tejidos
blandos supragiéticos, por la presion negati-
va generada durante la inspiracion que usual-
mente empeora con el llanto y la agitacion,
mejora en posicion decubito prono y al ex-
tender el cuello; usualmente el llanto es nor-
mal y no hay cianosis. Generalmente es
benigna y autolimitada, sin embargo, en 5 a
10% puede ser lo suficientemente severa
para producir dificultades durante la alimen-
tacién, apneas, cianosis y mal incremento
ponderal5%. Si una laringomalacia es do-
cumentada por nasolaringoscopia debe eva-
luarse cuidadosamente que los hallazgos se
correlacionen con la clinica del estridor y
con la severidad de los sintomas, de existir
duda diagndstica debe realizarse una
fibrobroncoscopia con visualizacion completa
de la via aérea.

Las recomendaciones de la literatura es-
tablecen estudio de visualizacion completa
de via aérea en lactantes con laringomalacia
y dificultad respiratoria severa, mal incre-
mento ponderal, apneas o neumonia recu-
rrente y en lactantes con sintomas que no
se correlacionan con el grado de laringomalacia
evaluado por nasolaringoscopia®. En el caso
clinico 3, se evidencié claramente esta si-
tuacién, en que el paciente con diagndstico
de laringomalacia leve por nasolaringoscopia
a los 2 meses de vida, no evolucioné de
acuerdo a lo esperado para una laringomalacia
clasica, decidiéndose evaluar con una FB
que evidencid la presencia de un anillo
vascular. En el caso clinico 1, tenemos un
recién nacido con estridor asociado a apre-
mio respiratorio grave con cianosis, disfonia
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y apnea obstructiva, una evaluacion
diagnostica urgente de via aérea alta, en el
contexto de un sindrome velocardiofacial en
que se han descrito anormalidades de via
aérea alta y baja destacando hipotonia
faringea, insuficiencia velofaringea, sindro-
me de Pierre Robin, membrana laringea an-
terior y paralisis o movimiento paradojal con-
génito de cuerda vocal izquierda, se prefirid
realizar inicialmente una evaluacién mas
completa de la via aérea con FB’. En el
caso clinico 2, se habia establecido un diag-
néstico de hemangioma subglético por
nasolaringoscopia al mes y medio de vida,
sin embargo, la evolucion progresiva de difi-
cultad respiratoria grave sin respuesta a tra-
tamiento médico y la asociacién del
hemangioma subglético con otras lesiones
de via aérea y hemangiomas sincrénicos de
via aérea baja, era fundamental realizar una
visualizaciéon completa de lavia aérea con
FB.

La membrana laringea corresponde a una
anormalidad congénita de la laringe poco fre-
cuente generada por una falla en la
recanalizacion de la laringe durante su de-
sarrollo embrioldgico. Se clasifican de acuerdo
a consideraciones anatémicas y clinicas en
4 tipos que determinaran distintos grados
de obstrucciéon de via aérea y disfuncién
vocal, presentando sintomas desde el pe-
riodo de recién nacido en el 80% de los
casos®. La tipo 3 de nuestro paciente, se
caracteriza por ser una membrana anterior
que involucra el 50 a 75% de la glotis con
un componente de membrana delgada pos-
terior y una gruesa anterior que se puede
extender al espacio subglético hasta el bor-
de inferior del cricoides, por disfuncion vo-
cal con voz débil y susurrada y obstruccion
de via aérea moderadamente severa, requi-
riendo habitualmente una via aérea artificial.
En todos los tipos de membrana puede existir
en forma independiente una estenosis
subglética por anormalidad del desarrollo del
cricoides. En 19,6% de los casos la mem-
brana laringea se asocia a otras lesiones
de via aérea destacando: hemangioma
subglético, laringomalacia, paladar hendido,
anillo vascular (doble arco aértico), nédulos
vocales e hipoplasia mandibular. El trata-
miento es quirurgico e incluye manejo
endoscodpico y/o reconstruccion laringotraqueal
dependiendo de la extensién y grosor de la
membrana y del grado de malformacién
cricoide congénita. En el caso de las tipo 3
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y 4 la mayoria requieren traqueostomia por
tiempos prolongados y reconstruccién
laringotraqueal con injertos de cartilago au-
ricular y stents®®.

El hemangioma subglético corresponde
a un tumor vascular benigno que se puede
manifestar con sintomas minimos de obs-
truccion de via aérea hasta una insuficien-
cia respiratoria grave de riesgo vital. En un
30% de los casos estan presentes al nacer,
haciéndose clinicamente evidentes dentro del
primer mes de vida en el 90% de los casos.
La historia natural del hemangioma consiste
en una fase proiiferativa y rapida de creci-
miento hasta los 12 6 18 meses de vida y
una fase de involucién espontdnea que se
inicia entre los 6 y 9 meses de vida con
una involucion completa a los 5 afos de
edad. Se manifiestan clinicamente por un
estridor bifasico a las 4 a 8 semanas de
edad, asociado a sintomas variables de obs-
truccion de via aérea y a veces en menores
de 6 meses como laringitis recurrentes con
respuesta a corticoides. En 50% de los ca-
SOs se asocian a hemangiomas cuténeos
especialmente si estan localizados en cara
y cuello. El diagndstico es por visualizacion
endoscopica, describiéndose una masa sé-
sil, asimétrica, rosada o azulada bajo la
mucosa subgldtica, frecuentemente es uni-
lateral y posterior; a veces se describe de
color gris, rojo-café o gris-purpura. Debe
complementarse el estudio con una TAC o
RNM de cuello para evaluar compromiso
extraluminal del hemangioma y la fase evo-
lutiva o involutiva segun ciertas caracteris-
ticas del hemangioma®®''. Numerosas op-
ciones de tratamiento se han descrito para
el hemangioma subglético: desde la obser-
vacion expectante con o sin traqueostomia
hasta la reseccion quirdrgica abierta, inclu-
yendo corticoides sistémicos e intralesionales,
laser CO,, laser KTP, laser YAG, radiotera-
pia y recientemente interferén alfa 2A%'. En
los casos donde la obstruccion de via aérea
es minima se recomienda observacion ya
que la lesion habitualmente involuciona con
resolucion completa de los sintomas. En
los casos de obstruccién de via aérea mo-
derada se ha utilizado con éxito el trata-
miento con corticoides sistémicos 1 a 2 mg/
kg/dia de prednisona por tiempo prolonga-
do; habitualmente la respuesta se observa
en las 2 primeras semanas de tratamiento y
se deben considerar los riesgos adversos
del sindrome de cushing™. Se ha realizado
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con éxito la reseccién endoscépica con la-
ser CO, sin embargo, las ultimas series re-
velan 18,6% de estenosis subglética que se
correlacionaria con hemangiomas subgléticos
circunferenciales y con compromiso de
pericondrio, recomendandose esta alternati-
va de tratamiento para hemangiomas
subgléticos pequefios, bien circunscritos y
submucosos'®. Recientemente se ha publi-
cado con éxito el tratamiento con interferdn
alfa-2A para hemangiomas extensos de via
aérea con contraindicacion de terapia de |a-
ser CO, y con mala respuesta a los
corticoides sistémicos'™.

La compresion de via aérea por anoma-
lias vasculares puede presentarse con
sintomatologia minima o asintomatica has-
ta obstruccién de via aérea de riesgo vital.
Generalmente los anillos vasculares com-
pletos son los que producen sintomatologia
mas precozmente y mayor obstruccién de
via aérea, siendo los mas frecuentes el do-
ble arco adrtico y el arco adrtico derecho
con ligamento arterioso izquierdo o arteria
subclavia izquierda con ligamento arterioso
persistente. Menos frecuente son la com-
presién por arteria innominada y el “sling”
de arteria pulmonar. Clinicamente se debe
sospechar en pacientes con estridor de pre-
dominio espiratorio con o sin sibilancias (100%),
infecciones recurrentes broncopulmonares
(47%) y crisis de apnea con cianosis que
corresponden a un estimulo reflejo de co-
lapso total de la via aérea durante una espi-
racién forzada (20%). En forma menos fre-
cuente, secundario a una compresion
esofagica se puede presentar disfagia, difi-
cultades respiratorias durante la alimenta-
cion y neumonia aspirativa'®'®181  Aproxi-
madamente en 95% de los casos el
esofagograma es diagndstico (excluyendo sélo
la compresién de arteria innominada) y se
recomienda como el estudio de eleccion.
La fibrobroncoscopia permitiria hacer diag-
néstico en todos los casos incluyendo la
compresién de arteria innominada®'>'’, Para
definir la anatomia de la anomalia vascular
y planificar la cirugia apropiada se completa
el estudio con una angioresonancia nuclear
magnética o una angiotomografia axial com-
putada, que ha reemplazado actualmente a
la angiografia invasiva'”?. La ecocardiografia
cardiaca no tiene alto rendimiento, pero per-
mite descartar cardiopatias congénitas aso-
ciadas que modificarian el plan quirtrgico.

En resumen, mediante la descripcion y
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discusién de estos casos clinicos quisimos
destacar la importancia de mantener un alto
indice de sospecha clinica y acuciosidad
diagndstica en estas causas poco frecuen-
tes de estridor en recién nacidos y lactantes,
que pueden ser causa de complicaciones
con riesgo vital.
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