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Resumen

Introduccion: La estenosis traqueal congénita (ETC) es una entidad clinica infrecuente, que se caracte-
riza por la presencia de anillos traqueales circulares completos, que determinan estrechez fija del lumen
traqueal ocasionando dificultad respiratoria de grado variable. Objetivos: Comunicar 10 pacientes porta-
dores de ETC, sus aspectos clinicos, morfoldgicos y alternativas en el tratamiento. Pacientes y Método:
Se analizd retrospectivamente las formas de manifestacion, examenes diagnésticos y evolucion de diez
pacientes portadores de ETC diagnosticados entre los afios 1998 y 2006. Resultados: Seis pacientes
con sintomas respiratorios graves requirieron cirugia correctora de la traquea, uno fallecié luego de un
afio, en el postoperatorio de una intervencién cardiovascular. Cuatro pacientes con sintomatologia respi-
ratoria menor no requirieron correccién quirdrgica, uno fallecié en el postoperatorio de una cirugia
cardiaca. Conclusién: La ETC es una malformacion potencialmente grave que requiere tratamiento
quirirgico en los pacientes sintomaticos con obstruccion severa de via aérea. Los pacientes con sinto-
mas leves pueden permanecer en control y no ser sometidos a cirugia correctora.

(Palabras clave: estenosis traqueal, estenosis traqueal congénita, anillos traqueales, estenosis via
aérea, cirugia de via aérea.)
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Congenital tracheal stenosis

Background: Congenital tracheal stenosis (CTS) constitutes an uncommon disease, characterized by
the presence of complete tracheal rings that determine a fixed narrow tracheal lumen with different
levels of respiratory distress. Objective: To expose 10 patients with CTS in relation to their morphological-
clinical aspects and treatment alternatives. Method: Retrospective analysis of these patients diagnosed
with CTS between 1998 and 2006, in terms of clinical evolution and diagnostic exams. Results: 6
patients with severe respiratory symptoms needed corrective tracheal surgery; one of them died one
year later during cardiac surgery. 4 patients with mild respiratory symptoms did not require tracheal
surgery; one of them died during cardiac surgery. Conclusion: CTS is a serious malformation that
requires surgical treatment in those patients with severe airway obstruction. Patients with mild symptoms
are observed closely without the need for surgery.

(Key words: tracheal stenosis, congenital tracheal stenosis, tracheal rings, airway stenosis, tracheal surgery).
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INTRODUCCION

La traquea es un tubo flexible, constitui-
da de tejido cartilaginoso, fibroso y muscu-
lar liso. Se compone de 17 a 20 anillos
traqueales cartilaginosos incompletos, lo cual
significa que en la porcién posterior estos
anillos carecen de cartilago, siendo éste re-
emplazado por un componente membranoso
de fibras musculares lisas. La longitud traqueal
varia con la edad, desde 5,7 centimetros en
el periodo recién nacido hasta aproximada-
mente 8 centimetros a los 2 afos de vida.
El diametro interno del lumen es en prome-
dio al nacer de 6 mm.

La estenosis traqueal congénita (ETC)
constituye una infrecuente malformacion de
via aérea y se caracteriza por la presencia
de un numero variable de anillos traqueales
circulares completos en el area de la este-
nosis que determinan una estrechez fija del
lumen traqueal' (figura 1). Es una enferme-
dad grave y de causa desconocidal Algunos
pacientes fallecen al nacer a consecuencia
de una obstruccion completa del lumen el
cual solo alcanza escasos milimetros de
diametro, incluso a veces una obstruccion
total.

Se han ideado multiples técnicas quirdr-
gicas para la correcciéon de esta compleja
anormalidad. De las que se han notificado
en la literatura, las mas difundidas conside-
ran la reseccion y anastomosis para las for-
mas cortas, cuando la longitud de la este-
nosis es menor al 50%.

El objetivo de este trabajo es notificar
una serie clinica de pacientes portadores

Figura 1. Anillos traqueales completos. Corte trans-
versal. Obsérvese que el cartilago traqueal forma
un anillo completo y carece de un componente
membranoso posterior.
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de estenosis traqueal congénita, describir las
caracteristicas clinicas de presentacion a las
diferentes edades, los aspectos morfoldgicos
y los estudios imagenoldgicos complementa-
rios necesarios para el diagndstico. También
describir las alternativas quirdrgicas terapéuti-
cas en los pacientes que se presentan con
sintomas respiratorios graves.

Pacientes Y METobo

Se realizd una revisién, en base a 10
fichas clinicas, pertenecientes a pacientes
del hospital de nifios Dr. Luis Calvo Macke-
nna, desde el afilo 1998 al 2006. Se consig-
naron los siguientes datos: 1) Sexo; 2) Edad
de diagnéstico; 3) Malformaciones asocia-
das; 4) Estudio realizado; 5) Morfologia de
la lesién; 6) Tratamiento; 7) Técnica Quirdr-
gica, y 8) Evolucion.

Los estudios de diagndstico fueron: en-
doscopia de via aérea, la cual fue realizada
en todos los pacientes por fibrobroncoscopia
(FBC) con fibrobroncoscopio flexible marca
Olympus, 3C30, 3,6 milimetros de diametro
con canal de trabajo de 1,2 mm y de 2,2
milimetros de diametro sin canal de trabajo.
También se complementd con 6ptica rigida,
de 4y 2,7 mm 0 grados. Los estudios con
tomografia axial computarizada (TAC) de térax
y resonancia nuclear magnética (RNM) fue-
ron estudios complementarios, ayudaron a
definir el largo de la lesion y estimacion del
lumen traqueal, ademas de pesquisar mal-
formaciones vasculares asociadas.

En los casos tratados quirdrgicamente,
se utilizaron alguna de las siguientes técni-
cas de reconstruccion traqueal: ampliacion
del lumen con injerto de pericardio, resec-
cion mas anastomosis termino-terminal y
traqueoplastia de deslizamiento.

La ampliacién con injerto de pericardio
consiste en abrir, longitudinalmente, la pa-
red anterior de la traquea a lo largo de toda
la estenosis de manera de ampliar su limen.
Luego se cierra la pared anterior traqueal
insertando un trozo de pericardio obtenido
del mismo paciente en el acto operatorio.

La reseccién mas anastomosis termino-
terminal consiste en extirpar el segmento
estrecho y luego anastomosar los segmen-
tos traqueales de lumen normal. EI maximo
de traquea posible de resecar con esta téc-
nica es hasta el 50% de la longitud traqueal,
por lo que en general esta reservada para
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las estenosis de segmento cortas.

La traqueoplastia de deslizamiento esta
reservada para las estenosis largas que su-
peran el 50%, es una técnica novedosa que
no utiliza injertos y que permite ampliar al
doble el diametro del lumen estendtico, (fi-
gura 2).

Se presenta un resumen de cada pacien-
te en la tabla 1.

Caso 1

Sexo masculino, 8 meses de edad, Sin-
drome de Down, cardiopatia congénita tipo
comunicacion interventricular(CIV), sindrome
bronquial obstructivo desde recién nacido y
luego estridor persistente. La FBC demostrd
la presencia de ETC con una extension aproxi-
mada del 70% de la longitud traqueal. El
lumen estimado, con RNM y TAC fue de 3
milimetros en la zona mas estendtica. El
paciente fue sometido a cirugia cardiovas-
cular. En su evolucién postoperatoria falle-
cié por obstruccion severa de via aérea. El
estudio anatomopatoldgico confirmé diagnés-
tico de ETC con presencia de anillos traqueales
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circulares y obstruccion total del lumen traqueal
con hemorragia.

Caso 2

Sexo masculino, 1 mes de edad, cardio-
patia congénita, sepsis por bronconeumonia
grave y cuadro bronquial obstructivo que re-

Figura 2. Traqueoplastia de deslizamiento (TD) “Slide
tracheoplasty”.

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

Caso Edad Sexo Cardiopatia Longitud Cirugia Técnica Sobrevida
asociada estenosis via aérea quirdrgica
1 8 meses M *CIV + HTP 70% NO NO Fallece
2 1 mes M *DAP-CIV CoAo 40% Sl Injerto pericardico  Bien
3 4 afnos M Sin cardiopatia 70% Sl Traqueoplastia Bien
deslizamiento
4 16 meses M Dextrocardia + 20% Sl Anastomosis Fallece
DAP+CoAo+CIV termino-terminal
5 2 anos M *CIV - CIA - Fallot 30% Sl Anastomosis Bien
termino-terminal
6 11 afos M “Sling” de la arteria 80% NO NO Bien
pulmonar
7 15 afos M “Sling” de la arteria 80% NO NO Bien
pulmonar
8 2meses M Sin cardiopatia 90% S Traqueoplastia Bien
deslizamiento
9 14meses M Sin cardiopatia 60% NO NO Bien
10 6m M Sin cardiopatia 40% Si Ter-term Bien

*CIV: comunicacion interventricular
CIA: comunicacion interauricular
HTP: hipertensién pulmonar

CoAo: Coartacién adrtica

DAP: ductus auricular persistente
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quirio ventilacion mecanica a los 15 dias de
vida. Durante la intubacién se observé difi-
cultad en el avance del tubo endotraqueal
por lo que se realizé6 FBC que confirmo pre-
sencia de estenosis de la traquea distal. La
RNM confirmd la lesién y estimé que el lar-
go de la lesion tenia una una longitud de
2,5 centimetros con un limen en el punto
mas estrecho que no superaba los 1,5 mili-
metros de diametro (figura 3). Considerando
la sintomatologia y obstruccion progresiva
de via aérea se sometid a cirugia de urgen-
cia, en “bypass” cardiopulmonar ampliando
el lumen traqueal con injerto autélogo de
pericardio. Evolucion postoperatoria grave.
Ante imposibilidad de extubacion postquirtr-
gica se evaluo la via aérea con FBC, com-
probando una traqueomalacia severa en zona
de injerto, se resolvido mediante la insercién
de stent vascular tipo “palmaz” “stent” y se
logré extubacion exitosa. Este paciente tie-
ne un seguimiento actual de 6 afios, se en-
cuentra en buenas condiciones.

Caso 3
Sexo masculino, 4 afios 10 meses, Sin-
drome de Down, bronconeumonias a repeti-

Figura 3. RNM se observa estenosis traqueal en
el segmento intratoracico.
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cion, atelectasia Iébulo inferior izquierdo. FBC
demostré ETC con una extension aproxima-
da del 70% de la longitud traqueal. TAC y
RNM concuerdan con el diagndstico. El Iimen
tenia 2,2 milimetros en la zona mas estre-
cha. La radiografia de térax (figura 4) permi-
tié también visualizar la estrechez y morfolo-
gia caracteristica en “embudo”. Se realizd
correccion quirdrgica de su malformacion
traqueal con técnica de traqueoplastia de
deslizamiento, “Slide tracheoplasty,” proce-
dimiento realizado en bypass cardiopulmonar.
Extubacién a las 48 horas post operatorio,
alta a los 7 dias. Control durante el primer
ano, en buen estado general.

Caso 4

Sexo masculino, 1 aflo 4 meses de edad,
asfixia y sepsis neonatal recuperada, car-
diopatia congénita, comunicacién interven-
tricular multiple, dextrocardia, episodios de
obstruccién respiratoria severa asociada a
cianosis. FBC y TAC demostraron una es-
tenosis traqueal distal de 1 cm de largo con
lumen de 3 milimetros en la zona mas estre-
cha. Se realizé reseccion de estenosis con
anastomosis termino-terminal, en “bypass”

Figura 4. Radiografia de térax AP. Obsérvese la
estrechez traqueal con morfologia en reloj de arena.
Flecha indica punto de mayor estrechez. Caso 2.
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cardiopulmonar y correccion de su cardiopa-
tia. Este paciente fallecié un afio mas tarde
posterior a neumopatia aguda y descom-
pensacion cardiovascular luego de un cate-
terismo cardiaco.

Caso 5

Sexo masculino, 2 afos de edad, tetralogia
de fallot, bronconeumonias a repeticion y
estridor permanente que aparecio a los 10
meses de edad. La FBC mostré estenosis
traqueal congénita segmentaria del tercio
distal de la traquea. La RNM confirmo una
lesion que alcanzaba una longitud del 30%
del largo total con un lumen de 2 milime-
tros. Se realizd plastia traqueal con resec-
cién y anastomosis, mas cirugia correctora
cardiovascular. Evolucioné en postoperatorio
con estenosis cicatricial en traquea distal y
bronquio fuente derecho. Se insert¢ stent
en traquea y bronquio a los 21 dias del
periodo postoperatorio. La estenosis persis-
tio a pesar del “stent” y dilataciones, por lo
que se reoperd y se reseco el area estrecha
mas anastomosis traqueo-carinal, preservando
el “stent” bronquial. A 2 afos de seguimien-
to, se encuentra en buen estado general.

Caso 6

Sexo masculino, 11 aflos de edad, histo-
ria de asma y disnea de esfuerzo desde los
8 afios. FBC confirmd la presencia de ETC
que comprometia el 80% del largo traqueal.
El lumen estimado en la zona mas estrecha
es de 6 milimetros de diametro. La RNM
pesquisé un “sling” de la arteria pulmonar,
este paciente permanecié en control con tra-
tamiento conservador, presentando un estridor
moderado durante el ejercicio.

Caso 7

Sexo masculino, 15 aflos de edad, ante-
cedente de apendicitis aguda y que durante
la intubacién se observé dificultad en el avan-
ce del tubo endotraqueal. La FBC demostro
ETC que comprometia el 80% del largo to-
tal traqueal y un lumen aproximado de 6mms.
Una TAC helicoidal pesquisé un “sling” de
la arteria pulmonar. En tratamiento conser-
vador, mantiene controles ambulatorios con
disnea de esfuerzo moderada durante los
ejercicios.

Caso 8
Sexo masculino, 2 meses de edad, insu-
ficiencia respiratoria aguda grave durante el
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Figura 5. Imagen intraoperatoria de la técnica qui-
rirgica “Slide Tracheoplasty”. El segmento traqueal
superior es abierto a lo largo de la pared posterior
ampliando el lumen, en “bypass” cardiopulmonar.
Caso 3.

primer mes de vida. La FBC y RNM demos-
traron una ETC con compromiso del 80%
de la longitud traqueal con un diametro me-
nor a 3,5 mm en la zona mas estrecha. Se
efectud correccidén quirtrgica en “bypass”
cardiopulmonar con técnica de traqueoplastia
de deslizamiento (figura 5). Evolucion6 con
reestenosis, siendo reoperado por via cervi-
cal resecando segmento estendtico. Alta a
los 2 meses, seguimiento un afio postope-
ratorio bien, persistiendo estridor de grado
moderado.

Caso 9

Sexo masculino, 1 aifo y dos meses de
edad, SBO con repetidas hospitalizaciones.
La FBC mostré ETC con anillos completos
que comprometia el 60% de la longitud
traqueal y un lumen aproximado de 3 mili-
metros. Permanece en control ambulatorio,
con tratamiento conservador.

Caso 10

Sexo masculino, 6 meses de edad. Estridor
congénito, severo retraso pondo estatural,
bronconeumonias a repeticion. Fibrobroncos-
copia flexible revela estenosis que comien-
za en tercio superior de la traquea. Reso-
nancia nuclear magnética revel6 estrechez
del tercio medio traqueal, longitud estimada
en 3 centimetros con un lumen aproximado
de 1 mm en sitio de la estenosis.

Se realizé coreccion quirdrgica por via cer-
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vical, resecando 3 centimetros traqueales co-
rrespondientes a la estenosis con anastomo-
sis termino terminal. Evolucion post operatoria
satisfactoria. Controles endoscépicos post
operatorios al mes y 3 meses, lumen
permeable, normal en calibre. Paciente en
excelentes condiciones generales.

ResuLTADOS

De los 10 pacientes analizados, todos
fueron de sexo masculino y la mediana de
edad al momento del diagndstico fue 1aho 4
meses.

El inicio de la sintomatologia fue en el
periodo de recién nacido en 1 paciente,
lactantes 6, escolar 1, adolescente 2. En
todos los pacientes se realizd estudio endos-
copico de la via aérea. En 7 pacientes la
RNM y/o TAC fueron estudios complemen-
tarios que permitieron confirmar la lesién y
pesquisar malformaciones vasculares aso-
ciadas. La radiologia de térax realizada a
todos los pacientes permitio sospechar la
lesién y definir su morfologia en 6 pacien-
tes (figura 3). Los diagnodsticos asociados
fueron: Sindrome de Down (2) y Cardiopatia
congénita (6).

En los pacientes que fueron sometidos a
intervencion quirdrgica (n = 6) la técnica uti-
lizada fue ampliacion del lumen traqueal con
parche de pericardio en 1 paciente (el pri-
mero operado en nuestra serie)?°, traqueo-
plastia de deslizamiento en 2 pacientes, y
reseccion con anastomosis primaria en tres.
Dos pacientes fueron reintervenidos por
reestenosis, que se presentd antes del mes
postoperatorio. En 5 de 6 pacientes se utili-
z6 by pass cardiopulmonar durante la ciru-
gia. El abordaje quirdrgico fue cervical y
esternotomia media superior. Uno de los
pacientes operados fallecid un afo después
de la cirugia en el postoperatorio de una
reintervencion cardiovascular. En todos los
pacientes operados, el segmento traqueal
resecado fue enviado a estudio anatomo-
patolégico y demostro la presencia de este-
nosis traqueal con anillos circulares com-
pletos.

En el grupo de pacientes no operados,
uno fallecio 48 hrs luego de un procedimien-
to quirdrgico para corregir su cardiopatia.
Durante la anestesia se realizé ademas una
endoscopia rigida para evaluar malformacion
de via aérea. La anatomia patoldgica de-
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mostré una obstruccion total de lumen traqueal
con hemorragia y edema, que podria haber
sido precipitada por la intubacion y procedi-
miento endoscopico.

Los tres pacientes que permanecen en
control sin cirugia tenian al momento del
diagndstico 1, 11 y 15 afos actualmente
(casos 6, 7, 9). En el seguimiento, estos
pacientes no han presentado cuadros respi-
ratorios obstructivos graves y el desarrollo
pondoestatural es normal.

Discusion

Los sintomas que se presentan en pa-
cientes con estenosis traqueal congénita son
variables, y dependen fundamentalmente de
la severidad de la estenosis, desde insufi-
ciencia respiratoria grave, en el periodo de
recién nacido, que puede ocasionar la muer-
te como consecuencia de una obstruccion
del lumen traqueal, a sintomas leves a lo
largo de meses o afos en estenosis menos
severas. Todos los pacientes de la serie
clinica presentada manifestaron sintomato-
logia respiratoria que fue variada en intensi-
dad y duracion. Los sintomas mas frecuen-
tes fueron: disnea, cianosis, estridor inspi-
ratorio persistente, dificultad para extubacion
e intubacion, sibilancias, atelectasias y bron-
coneumonias a repeticion.

El uso de “bypass” cardiopulmonar du-
rante la traqueoplastia ofrece ventajas al
permitir un control absoluto de ventilacion y
circulacion sanguinea durante el procedimiento
quirurgico. En nuestro centro se realizan con
frecuencia intervenciones quirurgicas correc-
toras en procedimientos cardiovasculares,
con apoyo de “bypass”, por lo que la utiliza-
ciéon de esta técnica de ventilacion perfu-
sion durante la traqueoplastia, es algo de
facil acceso y con minima morbi-mortalidad
perioperatoria®*.

En las estenosis traqueales cortas, ya
sea congeénitas o adquiridas, el tratamiento
de eleccion es la reseccion con anastomo-
sis termino-terminal. La traqueoplastia de
deslizamiento (slide) es una técnica nove-
dosa, no utiliza material ajeno a la propia
trdquea para reconstruirla (figuras 2 y 5).
Su principal indicacion es en estenosis
largas que superan el 50% del largo tra-
queal.

La mortalidad operatoria para la esteno-
sis traqueal congénita ha sido estimada en-
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tre 0 a 77% de acuerdo a las publicaciones.
En una revision de 13 pacientes portadores
de estenosis traqueal congénita, 9 pacien-
tes necesitaron cirugia, 3 de ellos fallecie-
ron'8, Otra notificacion de 18 pacientes con
estenosjs congénitas traqueales tratadas
quirdrgicamente revela mortalidad asociada
alacirugia de un 47%”°. En el 2003, Tsugawa
reportd una seria de 29 pacientes operados,
8 de los cuales fallecieron' En nuestra se-
rie de 10 pacientes, dos pacientes fallecie-
ron. La mayoria de las notificaciones reve-
lan una alta asociacion de esta enfermedad
con otras malformaciones, principalmente
cardiopatias congénitas.

En la presente serie reportada, cada pa-
ciente constituyd un desafio diagndstico y
terapedtico. El diagndstico se realizd en al-
gunos de ellos por sospecha basada en la
sintomatologia clinica presentada y certifi-
cado con el estudio endoscopico e image-
nolégico de acuerdo a la factibilidad en cada
caso. La decision de la intervencion quirurgica
fue basada fundamentalmente por el grado
de la sintomatologia respiratoria. Las técni-
cas quirurgicas seleccionadas fueron deter-
minadas principalmente de acuerdo al largo
de la estenosis.
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