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Abstract

Introduction: It is essential for clinicians to understand issues relevant to the airway manage-
ment of infants and to be cognizant of the fact that infants with congenital laryngeal anoma-
lies are at particular risk for an unstable airway.

Objectives: To familiarize clinicians with issues relevant to the airway management of infants
and to present a succinct description of the diagnosis and management of an array of conge-
nital laryngeal anomalies.

Methods: Revision article, in which the main aspects concerning airway management of infants
will be analyzed.

Conclusions: It is critical for clinicians to understand issues relevant to the airway management
of infants.

© 2014 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Published by Elsevier
Editora Ltda. All rights reserved.

Anomalias congénitas da laringe

Resumo

Introduc@o: As anomalias congénitas da laringe estdo em risco de uma via aérea instavel,
sendo essencial que o clinico tenha uma boa compreensao dos problemas relevantes para o
manuseio das vias aéreas de bebés.

Objetivos: Familiarizar os clinicos com os problemas relevantes para o manuseio das vias
aéreas de bebés e apresentar uma descricao sucinta do diagnostico e tratamento de uma série
de anomalias congénitas da laringe.
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Método: Artigo de revisao, no qual serao tratados os principais aspectos relacionados ao manu-

seio das vias aéreas de bebés.

Conclusées: E essencial que o clinico tenha um bom conhecimento dos problemas relevantes
ao manuseio das vias aéreas de bebés.
© 2014 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado por Elsevier
Editora Ltda. Todos os direitos reservados.

Visao geral

Tendo em vista que criancas com anomalias congénitas da
laringe estdao em risco de apresentar uma via aérea ins-
tavel, é essencial que o clinico tenha um bom conhecimen-
to dos aspectos relevantes ao manuseio da via aérea infan-
til. Com isso em mente, oferecemos ao leitor uma visao
geral desses topicos e, subsequentemente, apresentamos
uma breve discussao do diagnostico e tratamento de um
espectro de anomalias congénitas da laringe.

Consideracoes gerais

Prevencao de complicacées

Embora uma intubacao prolongada possa ser tolerada
durante semanas ou mesmo meses em neonatos, essa
tolerancia diminui com o passar do tempo. Quanto maior o
tempo de intubacao da crianca, maior o risco relativo de
ocorréncia de estenose subgldtica (ESG) ou estenose gloti-
ca posterior (EGP). Uma combinacao de fatores pode
aumentar o risco de lesao de laringe secundaria a intu-
bacao. Esses fatores sao: (1) composicao e diametro do
tubo endotraqueal; (2) duracao do tempo de intubacao; (3)
agitacao do paciente durante a intubacao; e (4) problemas
que predispdem o paciente a lesao de mucosa (p.ex.,
refluxo extraesofagico e queimaduras nas vias aéreas).
Entre esses fatores, o mais critico € o didmetro do tubo
endotraqueal. Para minimizar a probabilidade de lesao pds-
intubacao, o diametro do tubo endotraqueal deve tomar
por base as necessidades ventilatérias de cada crianca, e
nao a sua idade. Mais especificamente, o tubo deve ser
suficientemente calibroso para permitir uma ventilacao
adequada, mas pequeno o suficiente para permitir vaza-
mento de ar através da subglote sob uma pressao subgloti-
ca < 20 cm H,0. Embora o neonato a termo médio deva
acomodar um tubo endotraqueal de 3,5 mm, um neonato
com ESG congénita assintomatica leve pode necessitar de
um tubo endotraqueal de 2,5 mm. Em algumas criancas, o
diametro ideal do tubo endotraqueal para a laringe talvez
nao permita uma ventilacao pulmonar/toalete adequada.
Nessas criancas, um tubo endotraqueal mais calibroso, sem
vazamento, podera ser tolerado por algum tempo, pois o
risco real de ocorréncia de ESG ainda é baixo.

Pode ocorrer um problema parecido em caso de baixa
complacéncia pulmonar, em que uma pressao de vazamen-
to < 20 cm H,0 talvez nao permita uma ventilacao adequa-
da. Uma solucdo possivel é o uso de um tubo endotraqueal
com cuff de baixa pressao, permitindo uma ventilacao sob
pressao mais elevada, mas ainda minimizando o trauma de
laringe. Para alguns criancas, os riscos associados a intu-
bacao traqueal podem ser contornados pelo uso de alterna-

tivas, como a pressdo positiva continua nas vias aéreas
(CPAP), pressao positiva em dois niveis nas vias aéreas
(BiPAP), canula nasal de alto fluxo ou traqueostomia.

Intubacao dificil

E particularmente dificil intubar criancas pequenas ou com
anomalias anatomicas da mandibula. Do mesmo modo,
criancas com microssomia, fixacao temporomandibular,
macroglossia e trauma maxilofacial constituem real desafio
para o profissional médico. Pode ser extremamente dificil
intubar criancas com retrognatismo, sobretudo as com
sequéncia de Pierre-Robin, independentemente do grau de
retrognatismo ou obstrucado das vias aéreas.

As técnicas de intubacéo de rotina também podem cons-
tituir desafio em criancas nas quais se deve evitar a exten-
sao do pescoco, como, por exemplo, naquelas com uma
coluna vertebral cervical instavel. O risco pode ser conhe-
cido (como na crianca com sindrome de Down) ou descon-
hecido (como na crianca inconsciente com lesao craniana e
possivel lesao cervical). Se a intubacéo for um procedimen-
to eletivo, sera valido obter radiografias simples em flexao-
extensao da coluna vertebral cervical nessas criancas com
risco de instabilidade cervical. Embora criancas com sin-
drome de Down, disturbios de depdsito de mucopolissaca-
rideos e anomalias cromossomicas importantes apresentem
maior risco de complicagoes, ainda assim a intubacao pode
ser feita com seguranca, sem extensao cervical, na maioria
desses pequenos pacientes.

Em geral, é possivel intubar o paciente por procedimento
de rotina, com a maior lamina laringoscopica possivel com
anestésico, um tubo endotraqueal aramado (com a extremi-
dade do guia em angulo de 30-45° em uma crianca retrogna-
tica) e com aplicacao de pressao na laringe. Se esse proce-
dimento ndo for bem-sucedido, a intubacao podera ser
realizada com a ajuda de endoscopia com fibra dptica flexi-
vel transnasal, broncoscopia rigida com ventilacao, auxiliado
por um telescopio rigido de Hopkins ou optar por uma mas-
cara laringea. Mesmo nas criancas com dificuldade de intu-
bacdo, uma via aérea oral mantida com mascara e balao
podera ser suficiente até que se possa chegar a uma solucao
mais definitiva. No caso de criancas em que a intubacao se
revelar particularmente dificil, em geral sera preciso fazer
uma traqueostomia eletiva ou de emergéncia. Quando pos-
sivel, sera desejavel fazer a traqueostomia com a via aérea
ja assegurada com um tubo endotraqueal.

A crianca com traqueostomia

As complicacdes do tubo de traqueostomia podem ser divi-
didas em dois grupos: as relacionadas a abertura da tra-
queostomia recente e as relacionadas a obstrucao da canula.
Traqueostomias recentes apresentam o risco de deslocamen-
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to da canula e subsequente dificuldade com seu reposiciona-
mento. As precaucoes para que o deslocamento seja evitado
sao a maturacao do estoma (a pele é suturada diretamente
a cartilagem traqueal) e a aplicacdo de suturas de ancora-
gem. Essas precaucdes sao tomadas para que, no caso de
ocorrer deslocamento da traqueostomia, a tracao das sutu-
ras de ancoragem abra a traqueostomia e ajude na recolo-
cacao da canula. Por ocasiao da realizacdo da traqueosto-
mia, uma broncoscopia flexivel permitira a avaliacdo da
posicao do tubo, com a garantia de que este nao ficara per-
to demais da carina e nem invadira algum brénquio.

Podem ocorrer sintomas respiratorios em decorréncia de
obstrucao no interior da canula ou distalmente a esse dis-
positivo. Em geral, a aspiracao periddica na extremidade
(mas nao mais adiante) do tubo evita sua obstrucao. Aspi-
racao € a intervencao inicial para uma suspeita de obs-
trucado. Caso as dificuldades persistam, a canula devera ser
substituido. Se os sintomas continuarem, deve-se suspeitar
de obstrucao distal ao tubo. Idealmente, uma broncoscopia
flexivel ao longo do tubo de traqueostomia confirmara o
local de obstrucéo, e o uso de uma canula mais longa talvez
seja tudo o que é necessario para contornar a obstrucdo. A
pressao positiva alivia obstrucoes originadas de traqueoma-
lacia ou broncomalacia. Em uma situacdo de emergéncia,
geralmente uma canula de traqueostomia mais longa ou
uma canula endotraqueal introduzido através do estoma
contornara a obstrucao.

Anomalias congénitas da laringe

Laringomalacia

Laringomalacia é a causa mais frequente de estridor no
neonato,' e na maioria dos casos, criancas portadoras dessa
anomalia apresentam sintomatologia por ocasiao do nasci-
mento, ou nos primeiros dias de vida. Em geral, o estridor
€ benigno, sendo exacerbado pela alimentacao, pelo choro
e na posicao de decUbito supino. Em 50% dos casos, os sin-
tomas pioram durante os primeiros seis meses de vida; e
em praticamente todas as criancas com laringomalacia os
sintomas desaparecerao por volta de um ano de idade." Em
criancas com laringomalacia (aproximadamente 10%), ha
necessidade de intervencao cirdrgica;'* nesses pequenos
pacientes, os sintomas podem ser: apneia, cianose,
retracoes graves e hipodesenvolvimento. Em casos extre-
mamente graves, observa-se cor pulmonale.

O diagndstico é confirmado pela laringoscopia com fibra
optica flexivel transnasal. Os achados caracteristicos sao
pregas ariepigldticas curtas, com prolapso das cartilagens
cuneiformes. Em alguns casos, também se observa uma
epiglote em dmega (em forma de Q). Em decorréncia do
efeito Bernoulli, observa-se um caracteristico colapso das
estruturas supragléticas durante a inspiracao. Também é
frequentemente observada uma inflamacao sugestiva de
laringite de refluxo. A necessidade de intervencao nao é
determinada pelo aspecto endoscopico da laringe, mas
pelos sintomas do crianca.

Criancas com laringomalacia raramente se apresentam
com comprometimento agudo das vias aéreas. Em cerca de
10% dessas criancas ha necessidade de tratamento cirlrgico;
o procedimento pode ser realizado semi-eletivamente, entre

uma a duas semanas do inicio do quadro. E prudente que se
faca o tratamento pré-operatorio do refluxo gastroesofagico
(RGE). A supraglotoplastia (também conhecida como epi-
glotoplastia) substituiu a traqueostomia como a intervencao
de escolha. Trata-se de um procedimento endoscopico rapi-
do e efetivo, direcionado para a doenca laringea especifica
do crianca. Em geral, faz-se a divisao de ambas as pregas
ariepigloticas. Além disso, pode-se fazer a remocao de uma
ou ambas as cartilagens cuneiformes. Se apenas as pregas
ariepigléticas forem separadas, provavelmente nao havera
necessidade de intubacdo pos-operatodria; contudo, deve-se
considerar a manutencao da intubacao até o dia seguinte nos
0S Casos em que a cirurgia tenha sido mais extensa.

No pos operatorio imediato, é desejavel um pernoite na
unidade de terapia intensiva, pois o edema de laringe
pode comprometer a via aérea, implicando na necessida-
de de reintubacdo. Geralmente é possivel realizar a extu-
bacao 24 horas apos a cirurgia. Em algumas criancas, a
obstrucao podera persistir no periodo pos-operatorio.*
Uma laringoscopia com fibra dptica junto ao leito da
crianca pode fazer o diagndstico diferencial entre um
edema de laringe ou laringomalacia persistente. O trata-
mento do refluxo ajuda a minimizar o edema de laringe.
Ocasionalmente, o aspecto pds-operatoério da laringe é
adequado, mas o crianca ainda se encontra debatendo
com desconforto respiratorio. Em tais casos, € possivel
que alguns pacientes tenham um componente neurolégico
subjacente a laringomalacia. Embora, a principio, os pro-
blemas neuroldégicos possam ser extremamente sutis,
estes poderao se tornar muito mais evidentes com o pas-
sar do tempo."5 Esse subgrupo de criancas tem probabili-
dade muito maior de necessitar da traqueostomia.

Paralisia bilateral das cordas vocais

Contrastando com a paralisia unilateral de corda vocal,
habitualmente, a paralisia bilateral é congénita. Embora
essa condicao seja em geral idiopatica, também podera ser
observada em casos de doencas do sistema nervoso central,
por exemplo, hidrocefalia e malformacao de Chiari, do
tronco cerebral.® No caso de um crianca com estridor e
retracoes causadas pela paralisia bilateral, havera indi-
cacao de traqueostomia. Como ocorre em casos de laringo-
malacia, o diagnostico é estabelecido pela laringoscopia
com fibra optica flexivel transnasal, com o paciente des-
perto. A estabilizacao pode ser obtida com intubacao, CPAP
ou canula nasal de alto fluxo como medida contemporiza-
dora alternativa. Em até 50% das criancas, a paralisia desa-
parece espontaneamente por volta de um ano de idade.
Portanto, em geral, a intervencao cirlrgica para descanu-
lacao devera ser adiada até depois dessa idade.

0 objetivo da cirurgia é obter uma via aérea descanulada
adequada, porém com preservacao da voz e sem exacer-
bacédo da aspiracao. As opcoes cirlirgicas sao: cordotomia a
laser, aritenoidectomia parcial ou completa (endoscopica
ou aberta), lateralizacao do processo vocal (orientada por
endoscopia ou aberta) e aplicacao de enxerto de cartila-
gem cricoide posterior."” Nao existe uma opcao que, isola-
damente, ofereca um resultado perfeito. Em uma crianca
com traqueostomia, frequentemente é desejavel manter a
traqueostomia, para que haja garantia de uma via aérea
adequada antes da descanulacao.
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Em geral, a paralisia bilateral adquirida das cordas vocais
se mostra mais recalcitrante ao tratamento, em compa-
racao com a paralisia idiopatica das cordas vocais, haven-
do, possivelmente, necessidade de mais de um procedi-
mento para que a descanulacao seja efetuada. Para
pacientes que ja passaram por tais procedimentos, o estri-
dor poés-extubacdo pode melhorar com o uso de CPAP ou
com a canula nasal de alto fluxo. O risco pos-operatorio de
aspiracao na crianca deve ser avaliado por um videodeglu-
tograma, antes do reinicio da dieta normal. Durante as pri-
meiras semanas do pds-operatorio, em certos casos obser-
va-se maior risco de aspiracao com o uso de certas texturas,
particularmente liquidos ralos.

Estenose subglética

Acredita-se que a ESG congénita, definida como um lumen <
4,0 mm de diametro ao nivel da cricoide em um crianca a
termo, tenha sua origem na auséncia de recanalizacao do
lumen da laringe. Trata-se de defeito em um continuum de
defeitos embriolégicos que incluem atresia, estenose e
membranas laringeas. Em sua forma mais benigna, a ESG
congénita fica evidenciada por uma cricoide normal com
didmetro abaixo da média, geralmente de forma eliptica.
Uma ESG benigna pode se manifestar em infeccoes respira-
torias superiores recorrentes, em que um inchaco subglotico
minimo precipita a obstrucao das vias aéreas. Em uma
crianca de pouca idade, a maior obstrucao geralmente se
situa 2-3 mm abaixo das cordas vocais verdadeiras. Casos
mais graves podem se apresentar com comprometimento
agudo das vias aéreas por ocasiao do nascimento. Se a intu-
bacao endotraqueal nao for bem-sucedida, talvez haja
necessidade de intervencao antes da extubacao. Quando nao
for possivel fazer a intubacdo, a traqueostomia por ocasiao
do parto podera ser a diferenca entre a vida e a morte.
Surpreendentemente, é digno de nota que, tipicamente, os
neonatos apresentam poucos sintomas. Mesmo as criancas
com ESG de grau 3 (71-99% de obstrucao)® podem permane-
cer assintomaticas durante semanas ou meses.

Com frequéncia, a ESG congénita esta associada a outras
lesdes e sindromes da cabeca e pescoco (p.ex., uma laringe
pequena em um paciente com sindrome de Down). Apds o
tratamento inicial da ESG, a laringe crescera junto com o
paciente, e talvez nao haja necessidade de uma inter-
vencao cirurgica subsequente. No entanto, se 0 manuseio
inicial exigir intubacao traqueal, havera risco consideravel
de ocorréncia de uma ESG adquirida, além da ESG congéni-
ta subjacente.

A avaliacao radiologica da via aérea nao intubada pode
proporcionar ao profissional médico indicios acerca do local
e do comprimento da estenose. Algumas modalidades Uteis
de estudos por imagem incluem: 1) radiografias laterais dos
tecidos moles cervicais em inspiracao e expiracao; 2) fluo-
roscopia para demonstrar a dinamica da traqueia e laringe;
e 3) radiografia de térax. Mas a investigacao mais impor-
tante é a radiografia com filme de alta quilovoltagem das
vias aéreas. Esses filmes podem identificar o classico afila-
mento observado em pacientes com ESG, além de uma pos-
sivel estenose traqueal. Essa Ultima condicdo é geralmente
causada por anéis traqueais completos, que podem predis-
por o paciente a uma situacao com risco para a vida duran-
te a realizacao da endoscopia rigida.

A avaliacao da ESG depende de estudos endoscopicos. A
endoscopia com fibra optica flexivel propicia informagoes
sobre a funcao dinamica das cordas vocais. A endoscopia
rigida com telescépio de Hopkins possibilita o0 melhor exa-
me possivel. Pode-se fazer uma avaliacdo precisa da endo-
laringe, inclusive com a classificacao da ESG.8

No caso de criancas com sintomas benignos e ESG de
baixo grau, a intervencao endoscopica pode ser efetiva. As
opcdes endoscopicas sdo incisdes radiais através da esteno-
se, com injecoes de esteroides e dilatacao da laringe.’ As
formas mais graves da ESG sao tratadas mais adequada-
mente com reconstrucdo aberta das vias aéreas. A recons-
trucao laringotraqueal com o uso de enxertos de cartilagem
costal colocados através da seccao da lamina da cartilagem
cricoide € um método confiavel e que resistiu a passagem
do tempo.'™'"" Os enxertos de cartilagem costal podem ser
inseridos através da lamina anterior e/ou lamina posterior
da cartilagem cricoide. Esses procedimentos podem ser
efetuados com um procedimento em dois estagios, com
manutencdo do tubo traqueal e colocacdo temporaria de
um stent laringeo supraestomal acima do tubo traqueal.
Alternativamente, em casos selecionados pode ser efetua-
do um procedimento em apenas um estagio, com a remocao
do tubo traqueal no dia da cirurgia; a crianca devera per-
manecer intubada durante 1-14 dias.'? Para o tratamento
da ESG grave, resultados melhores podem ser obtidos com
a resseccao cricotraqueal, em comparacao com a recons-
trucao laringotraqueal.”'> Contudo, este é um procedi-
mento tecnicamente mais dificil, implicando em risco sig-
nificativo de complicacbes. A reconstrucdo da via aérea
subgldtica é procedimento desafiador, e o paciente devera
ser otimizado antes de ser submetido a cirurgia. Na ava-
liacao pré-operatoria, deve-se ter em mente a avaliacao e
o tratamento do RGE, da esofagite eosinofilica, e de infe-
c¢Oes traqueais particularmente por Staphylococcus aureus
resistente a oxacilina (SARO) e Pseudomonas.'

Cistos saculares

0 saculo laringeo é um pequeno diverticulo contendo nume-
rosas glandulas mucosas na extremidade anterior do ven-
triculo da laringe, se prolongando superiormente entre a
prega vestibular e a superficie interna da cartilagem tireoi-
de." Os cistos saculares congénitos sao ocupados por muco
e geralmente se prolongam em uma diregao postero-superior
até a falsa corda vocal e a prega ariepiglética (i.e., cisto
sacular lateral).' Caracteristicamente, esses cistos se apre-
sentam juntamente com obstrucao respiratoria nos primei-
ros dias de vida, um choro abafado e disfagia. Tendo em
vista que o baixo tonus muscular predispoe a obstrucao, um
dos maiores riscos para criancas com cistos saculares € a
inducdo de anestesia geral, com subsequente perda da via
aérea e obstrucao completa. Portanto, é imperativo que
seja feita uma laringoscopia flexivel transnasal pré-operato-
ria com a crianca desperta para a avaliacdo da via aérea,
pois esse procedimento prevenira possiveis problemas com a
anestesia subsequente. Durante a anestesia, a via aérea
pode ficar assegurada com um broncoscopio de ventilacao
apropriado, com um tubo endotraqueal aramado ou com um
tubo endotraqueal colocado sobre um pequeno telescopio
de Hopkins. Considerando os riscos associados a anestesia,
esta devera ser tentada apenas em presenca de equipamen-
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to e de pessoal capaz de garantir a via aérea. O encaminha-
mento de um crianca para avaliacdo radiologica que possa
necessitar de sedacao ou do uso de um anestésico podera ter
consequéncias desastrosas. Portanto, é aconselhavel uma
avaliacdo e a garantia da via aérea na sala cirlrgica; a ava-
liacdo radioldgica sera considerada apenas depois de assegu-
rada a via aérea.

Embora, historicamente, os cistos saculares tenham sido
tratados via endoscopio com o uso de aspiracao por agulha,
marsupializacdo ou excisao endoscdpica, os resultados nao
tém sido animadores, havendo, frequentemente, a necessi-
dade de varios procedimentos e de traqueostomia. Minha
preferéncia é pelo uso da abordagem cervical anterior, atra-
vés da qual é identificado o bordo superior da cartilagem
alar da tireoide, fazendo-se em seguida a incisao da mem-
brana tireoidea ao longo de seu bordo superior. Essa aborda-
gem propicia acesso ao cisto, que podera ser cuidadosamen-
te liberado por disseccao e removido intacto. Parte da
cartilagem tireoidea podera ser removida para melhorar o
acesso, sendo recolocada depois da remocao do cisto.

Fendas laringeas posteriores

As fendas laringeas posteriores sdo resultantes da nao oco-
rréncia da fusao do sulco laringotraqueal durante a embrio-
génese. Comumente, os pacientes exibem anomalias asso-
ciadas que afetam as vias aéreas ou outros sistemas do
organismo. As anomalias associadas das vias aéreas sao tra-
queomalacia (> 80%) e formacao de fistula traqueoesofagi-
ca (FTE) (20%). As associacoes que nao envolvem as vias
aéreas incluem certas anomalias anogenitais e RGE. A sin-
drome mais comumente associada com as fendas laringeas
posteriores é a sindrome de Opitz-Frias, caracterizada por
hipertelorismo, anomalias anogenitais e fendas laringeas
posteriores.

Uma util classificacdo anatomica proposta por Benjamin
e Inglis" divide as fendas laringeas posteriores nos quatro
subtipos a seguir:

Tipo 1: uma fenda interaritenoide supraglotica presente,
mas nao abaixo do nivel das cordas vocais verdadeiras. Essa
fenda também pode ser considerada como uma incisura
interaritenoide profunda.

Tipo 2: uma fenda cricoide parcial que se prolonga até a
cartilagem cricoide posterior, sem entretanto ultrapassa-
la.

Tipo 3: uma fenda cricoide total, com ou sem extensao da
fenda até a traqueia cervical.

Tipo 4: uma fenda que se prolonga até a traqueia toracica.

Uma rara variante da fenda do tipo 4 (conhecida como tipo
4 longo) é aquela que se prolonga até ou além da carina.

E importante que os profissionais médicos percebam a
existéncia da grande superposicao de sintomas entre os
varios tipos de fendas, e que os sintomas nao sao indicati-
vos da gravidade da fenda. Clinicamente, a aspiracao é a
“marca registrada” dessa anomalia. Embora possa ocorrer
uma aspiracao perceptivel em associacdo com apneia, cia-
nose e mesmo pneumonia, frequentemente os sintomas sao
microaspiracado com episodios de sufocacdo, cianose tem-
poraria e infeccoes toracicas recorrentes. Uma traqueoma-
lacia grave pode comprometer significativamente a via

aérea, especialmente em criancas que apresentam fistula
traqueoesofagica associada.

Embora os médicos possam contar com ferramentas
diagndsticas como a nasofaringoscopia flexivel, avaliacao
endoscopica da degluticao por fibra optica, videofluros-
copia com degluticao de bario e broncoscopia flexivel, o
padrao de exceléncia para o diagnostico é a broncosco-
pia/esofagoscopia rigida. Considerando que, com fre-
quéncia, a fenda esta oculta por uma mucosa redundan-
te na glote posterior, ndo é raro que, durante uma
avaliacdo inicial com broncoscopia flexivel ou rigida, o
defeito passe desapercebido ou seja equivocadamente
diagnosticado.

O tratamento envolve a manutencao de uma via aérea
apropriada e, ao mesmo tempo, a minimizacao do risco de
aspiracao. As decisbes terapéuticas iniciais devem levar
em consideracao se o crianca necessita de uma traqueos-
tomia, colocacao de tubo de gastrostomia ou fundoplica-
tura de Nissen. Embora nenhum desses procedimentos
seja considerado essencial, cada um deles aumenta a pro-
babilidade de um reparo bem-sucedido da fenda. Também
é crucial a protecao contra a aspiracao, e a alimentacao
nasojejunal pode ser uma forma util de estabilizacao da
crianca. O reparo cirdrgico pode ser realizado por via
endoscopica para a maioria das fendas do tipo 1 e para
algumas do tipo 2; contudo, fendas mais longas se esten-
dendo até a traqueia cervical ou toracica devem ser tra-
tadas com reparo aberto. A abordagem transtraqueal pro-
porciona uma incomparavel exposicao da fenda, ao mesmo
tempo em que os nervos laringeos recorrentes ficam pro-
tegidos. E recomendavel que a oclusdo seja efetuada em
duas camadas, com a opcao de se fazer um enxerto de
interposicao, caso o procedimento justifique. Um enxerto
de interposicao valido consiste na transferéncia livre de
periosteo esternal.

A fenda que oferece o maior desafio em seu reparo é a
do tipo 4 longo, de rara ocorréncia. Essas fendas exibem
uma tendéncia para a ruptura da anastomose, e, frequen-
temente, o crianca apresenta varias anomalias, tanto nas
vias aéreas como em outros locais.? Nesse ultimo caso,
estao incluidas microgastria, poliesplenia e pancreas anu-
lar. A microgastria pode resultar em um refluxo gastroeso-
fagico incontrolavel, nao respondendo a fundoplicaturas.
Antes de tentar o reparo cirlrgico da fenda, o cirurgiao
deve decidir se a crianca pode ser salva.

Os percentuais de sucesso para a fenda laringea posterior
variam de 50 a 90%, dependendo de uma série de fatores.
O fator mais influente, capaz de comprometer um reparo
de fenda bem-sucedido, é a coexisténcia de uma fistula
traqueoesofagica congénita. Outros possiveis fatores inter-
venientes sao a gravidade da fenda, o tipo de operacao
escolhido pelo cirurgiao e se a oclusao foi efetuada em uma
ou duas camadas. A revisao cirlrgica obtém menos sucesso
do que a cirurgia primaria.?

Membranas laringeas

As membranas laringeas representam uma falha de recana-
lizacdao da via aérea glotica nas primeiras semanas da
embriogénese. Praticamente todas (95%) as membranas
laringeas sao anteriores; contudo, essas malformacoes sdao
raras, compreendendo apenas 5% das anomalias congénitas
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da laringe. Embora nao seja ainda conhecido o gene causa-
dor da formacdao de membranas gloticas congénitas, foi
relatada uma associacao significativa entre essa anomalia
e a sindrome de delecdo do cromossomo 22q11.2 (sindrome
velocardiofacial).?""?2 Tendo em vista que mais de 50% dos
pacientes com membrana glética anterior apresentam a
sindrome de delecdo do cromossomo 22q11.2, seria pru-
dente encaminhar todos os pacientes com membranas glo-
ticas anteriores congénitas para avaliacao genética.

Algumas membranas sao extremamente delgadas e trans-
licidas; contudo, na maioria das vezes sao espessas, estando
habitualmente associadas a uma “vela” subglética que com-
promete o lUmen subgldtico.” Assim, as membranas podem
ser consideradas como uma forma de atresia parcial da larin-
ge. Por ocasiao do nascimento, em geral, os neonatos exi-
bem choro anormal ou angUstia respiratoria. Se um neonato
com membrana glética anterior se apresentar com compro-
metimento significativo das vias aéreas nas primeiras horas
ou dias de vida, a membrana devera ser considerada como
grave, havendo necessidade de uma intervencao de emer-
géncia nas vias aéreas. Apesar disso, o profissional médico
deve estar ciente de que os criancas sao notavelmente tole-
rantes ao comprometimento das vias aéreas e, mesmo aque-
les com uma membrana gldtica de grau moderado a grave
podem, a principio, exibir apenas sintomas sutis das vias
aéreas. Tipicamente, esses sintomas sao exacerbados ao lon-
go dos primeiros meses de vida. Em criancas com membra-
nas de grau moderado a grave, um estridor bifasico e as
retracoes se tornam cada vez mais evidentes, sobretudo
quando essas criancas estao chorando, ou ao se alimentar.

Para uma avaliacao definitiva, devemos apelar para a
broncoscopia rigida ou flexivel. Sao avaliados tanto a gra-
vidade da membrana como a sua extensao subglotica. A
broncoscopia flexivel proporciona uma visao excelente da
comissura anterior, enquanto que a broncoscopia rigida
oferece mais vantagens quanto a avaliacao do grau da ESG
associada. Em criancas portadoras de membrana classifica-
da como grave, deve-se ter o cuidado de nao comprometer
ainda mais uma via aérea ja prejudicada, sendo preferivel
a ventilacao espontanea com a crianca mantendo sua pro-
pria via aérea, em lugar da intubacado ou de uma traqueos-
tomia de emergéncia.

O tratamento da crianca com uma membrana glotica
anterior extremamente delgada é diferente do tratamento
de uma membrana espessa com extensao subglética - de
ocorréncia muito mais frequente. A crianca com uma mem-
brana glotica delgada talvez jamais venha a ser diagnosti-
cado, pois acredita-se que, em uma crianca com compro-
metimento neonatal das vias aéreas causado por este tipo
de membrana, a intubacao para estabilizacao das vias
aéreas pode realmente lisar a membrana e resolver com-
pletamente o problema. Em criancas com membrana ante-
rior delgada diagnosticada por ocasiao da broncoscopia, a
divisao da membrana com um bisturi em foice enquanto o
crianca esta sendo atendido por um pequeno laringoscopio
de Lindholm tera efeito curativo.

Em criancas que se apresentam com uma membrana glé-
tica espessa, inicialmente sera preciso tomar uma decisao:
se o reparo deve ser feito logo no periodo neonatal ou mais
tarde, quando a crianca tiver mais idade. Em criancas com
membrana classificada como de grau leve ou moderado e
sem comprometimento clinico das vias aéreas, deve-se dar

preferéncia a um reparo tardio, pois havera maior facilida-
de de realizacao em uma laringe mais calibrosa. Geralmen-
te, o reparo tardio é realizado por volta dos quatro anos,
com o objetivo de melhorar a qualidade da voz da crianca
antes de seu ingresso na escola. Em criancas com um grau
mais grave de comprometimento glotico, o reparo podera
ser realizado mais precocemente. Opcionalmente, pode-se
fazer uma traqueostomia, com planejamento de um reparo
tardio. Essa abordagem se faz necessaria em aproximada-
mente 40% dos pacientes com membranas espessas.

As opcoes para o reparo de uma membrana glotica ante-
rior congénita sao: colocacao de uma protese/stent de
Keel por via aberta (laringofissura) e reconstrucao da
comissura anterior também por procedimento aberto. Pro-
cedimentos endoscopicos, como, por exemplo, seccao da
membrana/sinéquia com laser ou colocacao endoscopica
da prétese nao sao aconselhaveis. A seccao com laser tende
a resultar na neo-formacao da membrana e nao trata ade-
quadamente a ESG subjacente que, em geral, esta presen-
te acompanhando o quadro. Da mesma forma, a colocacao
endoscopica da prétese ndo trata a ESG. Por outro lado,
talvez possa ser uma opcao em uma crianca mais velha,
entretanto trata-se de uma técnica de dificil realizacao em
criancas pequenas e criancas.

Hemangioma subglético

Embora geralmente os hemangiomas se apresentem ao
nivel cutaneo, esses defeitos podem ocorrer em qualquer
outro local anatomico. A laringe, e em particular a subglo-
te, € o local de apresentacdo mais comum na via aérea.
Mais de 50% dos pacientes com um hemangioma subglotico
também apresentam hemangiomas cutaneos, o que serve
de indicacao da possivel presenca de uma lesao subglética
sincronica. Pacientes com hemangioma localizado em um
local de distribuicao da barba (i.e., queixo, linha do maxi-
lar e area pré-auricular) estdao em maior risco para um
hemangioma subglotico.? A historia natural desses heman-
giomas reflete a historia natural das lesdes cutaneas, com
uma fase inicial de proliferacao seguida por uma fase de
involucao; entretanto, os hemangiomas subgléticos se
expandem e involuem mais rapidamente. Com o aumento
do tamanho do hemangioma, ocorre progressiva deterio-
racao da via aérea. Os sintomas incluem estridor bifasico
com retragoes, especialmente quando a crianca esta cho-
rando ou se alimentando. Também pode estar presente
uma tosse ladrante, parecida com aquela observada em
casos de crupe. Nos casos em que a obstrucao é grave,
podem ocorrer apneia, cianose e desfalecimento.
Idealmente, faz-se a avaliacao inicial com laringoscopia
flexivel transnasal, com o paciente desperto. Esse procedi-
mento pode permitir a visualizacao da subglote comprome-
tida e, mais importante ainda, também deve excluir outras
causas de estridor neonatal, como laringomalacia e paralisia
das cordas vocais. Uma crianca com estridor progressivo e
um exame glotico e supraglotico normal tera que passar por
uma laringoscopia/broncoscopia, a ser realizada em sala de
cirurgia, com anestesia geral. Conforme foi mencionado
anteriormente neste artigo, tendo em vista que os criancas
sao notavelmente tolerantes ao comprometimento progres-
sivo das vias aéreas subgloticas, pode existir um comprome-
timento de 80-90% do lumen subglotico no momento da
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broncoscopia rigida. Em criancas para os quais ha suspeita
de envolvimento extralaringeo (p.ex., com hemangiomas
cutaneos localizados na regiao de distribuicao da barba),
deve-se obter um estudo de IRM ponderada em T2 e com
contraste de gadolinio. Por causa do risco de hemorragia,
nao é aconselhavel a realizacao de bidpsias.

Em sua maioria, os pacientes devem ser tratados com
combinacao de modalidades terapéuticas. No Centro Médi-
co do Hospital Infantil de Cincinnati, pacientes sintomati-
cos com estridor significativo sao tratados com esteroides
sistémicos em combinacdo com propranolol, um betablo-
queador nao seletivo utilizado no tratamento de criancas
com problemas cardiovasculares. Ao longo dos ultimos
anos, um grande nimero de artigos documentou resultados
excelentes obtidos com o uso desse agente,?*? e isso mudou
o tradicional paradigma da farmacoterapia e do tratamen-
to cirurgico. Na maioria dos casos, a terapia com proprano-
lol substituiu tanto a resseccao aberta como a endoscopica,
e tornou a traqueostomia dispensavel. Além disso, uma
revisao recente (2013) de 41 estudos de propranolol reve-
lou baixo percentual de eventos adversos graves.* O trata-
mento é habitualmente mantido durante um minimo de
seis meses; em seguida, o propranolol é descontinuado.
Tendo em vista que a cessacao prematura dessa terapia
pode resultar em novo crescimento dos hemangiomas,? é
essencial que se faca um cuidadoso monitoramento duran-
te o processo de descontinuacao do medicamento.
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