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RESUMEN

Las malformaciones de la via aérea, son realmente infrecuentes en la practica
clinica diaria, pero cuando se presentan pueden ser muy graves, llegando
incluso a comprometer la vida del recién nacido si no son diagnosticadas o
tratadas oportunamente. Abarcan un amplio grupo de afecciones que
comprometen la via aérea superior o inferior, cuya sintomatologia clinica
estara en relacion con la zona anatdmica afectada, pero no siempre son
suficientes para concluir un diagndstico etiolégico definitivo. Se realizd esta
revision bibliografica con el objetivo de puntualizar en los aspectos mas
importantes acerca de la epidemiologia y diagndstico clinico de estas

malformaciones.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas, han constituido a lo largo de la historia, una
de las principales causas de mortalidad neonatal e infantil, fundamentalmente
en paises subdesarrollados. Las malformaciones del sistema respiratorio,
ocupan un lugar importante dentro de ellas y en la etapa neonatal muchas
de estas anomalias constituyen una emergencia médica, poniendo en peligro
la vida del recién nacido (RN), en otras ocasiones son diagnosticadas de
forma casual, durante la realizacion de una radiografia de térax indicada por
otra causa o incluso pasar de forma inadvertida y diagnosticarse en etapas

posteriores de la vida.

La via aérea constituye la unién del mundo exterior con las unidades
respiratorias, se divide en via aérea superior (cavidad nasal, faringe y laringe)
e inferior (traquea y arbol bronquial). Se realizd esta revisién bibliografica
con el objetivo de puntualizar en los aspectos mas importantes acerca de la
epidemiologia, y elementos importantes para realizar un diagndstico correcto
y oportuno de las malformaciones congénitas de la via respiratoria mas

frecuentes durante la etapa neonatal.

OBJETIVO: Realizar una puntualizacién sobre los aspectos mas importantes
acerca de la epidemiologia, y elementos importantes para realizar un
diagndstico correcto y oportuno de las malformaciones congénitas de la via

respiratoria mas frecuentes durante la etapa neonatal.
DESARROLLO

Las malformaciones de la via aérea, pueden localizarse en la via superior o
inferior, abarcando un amplio espectro de afecciones no muy frecuentes en
la practica clinica diaria, pero que en ocasione son potencialmente mortal.!?

Entre las principales malformaciones estan:

Atresia de coanas.
Secuencia de Pierre Robin.
Laringomalacia.

Paralisis de cuerdas vocales.
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Estenosis traqueal congénita.
Agenesia traqueal.

Fistula traqueoesofagica.
Atresia de coanas.

La atresia de coanas es un defecto congénito del desarrollo de la cavidad
nasal, a consecuencia de una imperforaciéon de la membrana buconasal y un
crecimiento excesivo de las apofisis horizontal y vertical del hueso palatino.?
La primera descripcion de esta malformacion fue realizada por Roederer, en
el afio 1755).4

Epidemiologia.

La incidencia estimada de esta afeccidon es 1 caso cada 5000 nacidos vivos,
observandose con mayor frecuencia en el sexo femenino y es mas comun su
presentacién de forma unilateral derecha.®* Puede manifestarse de forma
aislada o formar parte de sindromes polimalformativos como la secuencia de
CHARGE (acrénimo en inglés de coloboma (C), malformaciones cardiacas (H),
atresia de coanas (A), retraso psicomotor o en el crecimiento (R), hipoplasia
de genitales (G) y malformaciones auriculares o sordera (E), hasta en un 75%

de los casos.>®

Puede ser unilateral o bilateral, constituyendo esta Ultima variante una
emergencia médica neonatal, por la respiracion nasal casi obligada de los RN,

pudiendo llegar a ser incluso potencialmente letal.’
Manifestaciones clinicas y examen fisico

Las manifestaciones clinicas dependen del grado de obstruccién que ocasione,
en el caso de las atresias unilaterales, pueden pasar inadvertida durante la
etapa neonatal y ser diagnosticadas en edades posteriores ante la presencia
de obstruccién nasal frecuente y rinorrea unilateral, mientras que la
imperforacién bilateral de las coanas constituye una emergencia médica, y se
presenta de manera habitual inmediatamente después del nacimiento con
dificultad respiratoria severa y cianosis, que puede mejorar con el llanto en

algunos casos.®
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Al realizar el examen fisico, la rinoscopia permite observar una coloracidn
palida de la mucosa nasal afectada, con acumulacidon de secreciones en el
interior de la fosa nasal. Si se coloca una mota de algodén delante de la
apertura nasal se puede observar la ausencia de flujo de aire, en una o ambas
aperturas, segun la forma de presentacién. Otro elemento importante, que
confirma el diagnéstico, es la imposibilidad de pasar una sonda a través de
la fosa nasal afectada, mas alld de 3,5-5,5 cm del borde de las alas de la

nariz.?
Secuencia de Pierre Robin.

Se denomina secuencia de Pierre Robin a las alteraciones del desarrollo de la
cara y el paladar, ocurridas durante el cierre de los procesos palatinos, con
la consiguiente aparicién de fisura palatina, glosoptosis y micrognatia.® La
primera descripcion de esta secuencia fue en el afio 1923,! por el
estomatologo francés Pierre Robin, y es denominada actualmente como
secuencia y no como sindrome, ya que constituyen una serie de anomalias a

consecuencia de una malformacion Unica.!?

En esta malformacion, la alteracion mandibular parece ser la afectacion
inicial, originada entre las 7-11 semanas de gestacion, cuya posicion hacia
atrds mantiene la lengua elevada impidiendo asi la fusién de las placas

palatinas.!?
Epidemiologia.

La incidencia de esta afeccién, varia en los diferentes reportes, pero se estima
la ocurrencia de 1 caso cada 8500 - 20 000 nacidos.'* Es frecuente su
presencia en varios miembros de la familia, con un patrén de herencia
autosémico recesivo, e incluso se describe una variante ligada al cromosoma
X.1> Puede manifestarse de forma aislada o asociada a otras afecciones como
Sindrome de Stickler, de Treacher-Collins, entre otros.'®* En relacion a su
distribucién por sexo, es 1:1 y se plantea que un 25% de los casos manifiesta

trastornos de la respiracién y la deglucion.t6.1”



(\ &
' < Segundo Congreso Virtual de “

oo oo Ciencias Basicas Biomédicas en Granma. r
Manzanillo.

2021

Manifestaciones clinicas y examen fisico.

Los neonatos que presentan esta afeccidn pueden presentar eventos
obstructivos de la via aérea, acompanado de hipoxemia, apneas Yy
secundariamente es frecuente la aparicion de trastornos del crecimiento, e
incluso retraso del desarrollo psicomotor. Algunos pacientes presentan
ademas trastornos para la alimentacién, a consecuencia de las afecciones

presentes.!®

El examen fisico revela la presencia de micrognatia (hipoplasia mandibular),
glosoptosis (retraccidon o caida de la lengua hacia atras) y fisuras palatinas
(oclusién incompleta del paladar), como signos principales para el diagnostico
de esta afeccién (Fig. 1 y 2). Es frecuente ademas, encontrar limitacién de
los movimientos de la articulacion temporomandibular (especialmente para

la apertura de la boca).!3

Fig. 1 y 2 Recién nacido con secuencia de Pierre Robin. Obsérvese la fisura palatina y

micrognatia. Recuperado de: Pérez Gonzalez, J.A., Garcia Cartaya, Z. (2011). Sindrome de

Pierre Robin. Presentaciéon de un caso clinico. Rev Cuba y Salud, 6(1), pp. 44-46.

Laringomalacia.

Es la malformacién de la via drea superior mas frecuente, y mas que una
malformacién en si, debe ser considerada como una disfuncién anatémica a

consecuencia de un retraso en la maduracidon neuromuscular de las



(\ &
‘ < Segundo Congreso Virtual de aﬁ

- Wi Ciencias Basicas Biomédicas en Granma. ’
Manzanillo.

estructuras de soporte muscular de la laringe.!® Se han planteado varias
teorias en su patogénesis, siendo la inmadurez neuroldgica la mejor apoyada
cientificamente, como consecuencia de un sistema nervioso central
subdesarrollado, fundamentalmente de los nervios periféricos y nucleos del
tronco encefalico encargados de la respiracion y permeabilidad de las vias

aéreas.?
Epidemiologia.

Se reporta que la laringomalacia constituye la principal causa de estridor
congénito en el 45-75% de los pacientes y su incidencia es de 1 caso cada
2100-2600 nacidos vivos (Yusuf y Utami, 2020). Se presenta con mayor

frecuencia en neonatos del sexo masculino, con una relacién de 2:1.21.22.23
Manifestaciones clinicas y examen fisico.

El sintoma clinico fundamenta de esta afeccion es la presencia de estridor
inspiratorio, que en la mayoria de los pacientes no se acompafa de cianosis.!
El estridor se intensifica por lo general durante la alimentacion, agitacion,
llanto, decubito supino y disminuye su intensidad con el decubito prono vy la
extension del cuello. Algunos casos pueden presentar dificultad respiratoria
de variable intensidad, trastornos de la alimentacién, reflujo gastroesofagico,
sindrome de baja talla y apnea obstructiva que puede poner en peligro la vida

del neonato.?3

Las manifestaciones clinicas pueden mostrarse desde el nacimiento, o
principalmente en el transcurso de las dos primeras semanas de vida,
expresando su maxima intensidad alrededor de los 6 meses de vida para

disminuir entre los 8-10 meses y resolver entre los 18-24 meses de edad.!
Paralisis de cuerdas vocales.

La paralisis de cuerdas vocales es la segunda anomalia mas frecuente de la
laringe, después de la laringomalacia y es definida como la falta de movilidad
de una o ambas cuerdas vocales, fundamentalmente a consecuencia de una

injuria del nervio laringeo recurrente.?*
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Epidemiologia.

Constituye aproximadamente el 10% de las anomalias laringeas congénitas
del RN.%° La pardlisis bilateral de cuerdas vocales se asocia con frecuencia a
afecciones del sistema nervioso central como malformacién de Arnold Chiari,
hidrocefalia, mielomeningocele, agenesia cerebral, y enfermedades
neuromusculares, y en el caso de las paralisis unilaterales, con frecuencia
estdn asociadas a diferentes afecciones como traumatismos obstétricos,
malformaciones cardiovasculares, cirugia cardiaca, y se presenta con mayor
frecuencia en lado izquierdo.! En la mayoria de las ocasiones la pardlisis
unilateral se asocia a un estiramiento excesivo del cuello durante el parto o

una lesién nerviosa durante la cirugia cardiaca.?®
Manifestaciones clinicas y examen fisico.

La pardlisis bilateral presenta un curso clinico mas grave, con obstruccién
severa de la via aérea, que requiere en muchas ocasiones intubacion
endotraqueal. Otras veces se manifiesta con estridor inspiratorio de tono
agudo, llanto afénico, apneas recurrentes, y aspiraciones de leche o
secreciones por incoordinacion faringea.!®?> La paralisis unilateral, por lo
general, se presenta con un cuadro clinico mas solapado, caracterizado por
llanto débil, dificultades para la alimentacién, y no es frecuente la aparicién
de estridor en esta variante, incluso puede pasar desapercibida durante la
etapa neonatal por la accidn compensadora que ejerce la cuerda vocal no

afectada, diagnosticandose en etapas posteriores de la vida.!®
Estenosis traqueal congénita.

Es una enfermedad rara, caracterizada por la presencia de un numero
variable de anillos traqueales circulares completos, o casi completos que
originan una estenosis de la traquea.?®?” Segun su extension se describen

tres tipos de estenosis traqueal (Figura 3):
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generalizada embudo reloj de arena
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Fig. 3. Tipos de estenosis traqueal congénita.

Hipoplasia generalizada de la traquea: caracteriza por una estenosis
generalizada de la luz traqueal.

Estenosis traqueal en forma de embudo: en esta variante existe una estenosis
progresiva que abarca desde el cartilago cricoides hasta la carina.

Estenosis traqueal en reloj de arena: se caracteriza por una estenosis corta,

gue puede comprometer uno o varios anillos traqueales solamente. *°
Epidemiologia.

Es una malformacion infrecuente, con una incidencia de 1 caso cada 64 500
nacidos.? Se asocia con frecuencia a otras malformaciones, como cardiopatias
congénitas, fistula traqueoesofagica en H, hemivértebras, anillos vasculares

y agenesia pulmonar.?82°
Manifestaciones clinicas y examen fisico.

La sintomatologia clinica varia de un paciente a otro y se relaciona con la
magnitud de la obstruccidon existente, pudiendo cursar con una insuficiencia
respiratoria severa en las estenosis criticas o manifestarse con dificultad
respiratoria de variable intensidad, cianosis, estridor inspiratorio persistente

y trastornos en la alimentacion.?>26



(\ &
' < Segundo Congreso Virtual de Eﬁ

oo Wi Ciencias Basicas Biomédicas en Granma. ’
Manzanillo.

Agenesia traqueal.

La agenesia traqueal es una malformacién potencialmente mortal, secundaria
a una obstruccion de la via aérea por ausencia de traquea. Se describen tres

tipos de atresia agenesia,? como se aprecia en la figura 4 (Fig. 4).

Tipo | Tipo Il Tipo il

pr—— — —

A 0

Fig. 7.6 Tipos de agenesia traqueal (Clasificacion de Floyd).

Tipo I: Agenesia de la traquea superior y presencia del segmento distal de la
traquea, carina y bronquios. Se observa en aproximadamente un 20% de los

casos.

Tipo II: Agenesia traqueal completa. Constituye la variedad mas frecuente,

presente en el 60% de los casos.

Tipo III: En esta variedad los bronquios surgen del eséfago por separado. Es

el tipo de agenesia traqueal menos frecuente.?
Epidemiologia.

Es una afeccién muy infrecuente, con una incidencia de 1 caso por cada 50000
nacidos vivos.3? Se presenta con mayor frecuencia en RN masculinos, con una
proporcién de 3:1 y se asocia a polihidramnios hasta en un 34,8% de los

casos y a otras malformaciones, como cardiopatias congénitas (defectos
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septales, transposicién de grandes vasos), anomalias renales y pulmonares,

gue influyen también en el prondstico desfavorable de estos pacientes.3!
Manifestaciones clinicas y examen fisico.

Siempre debe sospecharse esta malformaciéon ante un RN con antecedentes
de polihidramnios, que presente ausencia de llanto, severa dificultad
respiratoria y sea muy dificultosa la intubacién endotraqueal, constituyendo
su triada clasica de presentaciéon. En los pacientes que presenten una fistula
traqueoesofagica asociada, se puede conseguir temporalmente una
ventilacion mediante una intubacién esofagica, pero secundariamente a la
distensién abdominal que esto ocasiona, empeora paulatinamente la

ventilaciéon.32:33
Fistula traqueoesofagica.

La fistula traqueoesofagica sin atresia esofagica (fistula en H) (Fig. 5), se
considera una rara malformacidn de la via aérea que consiste en una
comunicacién anormal (fistula), entre la pared posterior de la traquea vy la

pared anterior del eséfago. 343>

Fistula
traqueoesofagica

Eséfago

Fig. 5 Fistula traqueoesofagica en “H”
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Epidemiologia.

Por lo general, esta afeccién se asocia a atresia esofagica en el 95% de los
casos segun se reporta en la literatura y su incidencia es de 1 por cada 3500
nacidos vivos. Se presenta con mayor frecuencia en neonatos masculinos y
asociada a otras malformaciones (en un 30% de Ilos casos),
fundamentalmente digestivas, renales o cardiovasculares, por ejemplo: la
secuencia VACTERL (defectos vertebrales, atresia anal, defectos cardiacos,

fistula traqueoesofagica, anomalias renales y de las extremidades).3>:3¢
Manifestaciones clinicas y examen fisico.

Su presentacion en la etapa neonatal es inusual, por lo general se diagnostica
mas tardiamente, incluso en la adultez. Sus sintomas en muchas ocasiones
son atribuidos a otras causas como reflujo gastroesofagico, lo cual dificulta
su diagndstico precoz. La triada clasica de esta enfermedad esta representada
por crisis de tos, cianosis y ahogo durante la alimentacién.?” Es frecuente la
ocurrencia de infecciones respiratorias a repeticiéon y las fistulas de gran
tamano se manifiestan con abundantes secreciones por la via aérea, y
aspiraciones frecuentes de leche y saliva, que mejoran después de colocar
una sonda orogastrica para la alimentacion del neonato. Al examen fisico es
frecuente encontrar distension abdominal por paso de aire hacia via digestiva

durante la inspiracién, pero en muchas no aporta ningun elemento positivo.
CONCLUSIONES

Las malformaciones de la via aérea, presentan una sintomatologia clinica muy
variada, y en algunos casos no manifiestan ningun sintoma clinico durante la
etapa neonatal, pudiendo pasar desapercibida siendo diagnosticada en etapas
posteriores de la vida, de ahi la importancia de tener un alto indice de
sospecha, para lo cual es muy importante la epidemiologia de cada
malformacién, pues no siempre los sintomas clinicos permiten un diagndstico
definitivo, por lo cual es muy importante corroborar el diagndstico

sospechado con técnicas de imagenes.
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