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Surgical treatment of congenital tracheal stenoses
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Resumo

Objetivo: Analisar os desfechos dos pacientes submetidos ao reparo de estenose congénita de traqueia.
Métodos: Analise retrospectiva dos pacientes com estenose traqueal congénita tratados no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo entre 2001 e 2007. Resultades: Seis meninos e uma menina
(idade ao diagndstico entre 28 dias e 3 anos) foram incluidos. Cinco pacientes apresentavam malformacées intra-
cardiacas e/ou de grandes vasos associadas. A extensio das estenoses foi curta em trés pacientes, média em um e
longa em trés. As técnicas utilizadas foram traqueoplastia com enxerto de pericardio em trés pacientes, resseccdo
e anastomose em dois, traqueoplastia em bisel em um e corre¢do de anel vascular em um. Um paciente morreu no
intraoperatorio por hipdxia e instabilidade hemodinadmica e outro no 11° dia pds-operatdrio por choque séptico.
Outras complica¢des observadas foram pneumonia, arritmia, estenose na anastomose e estenose residual, malacia e
formacdo de granulomas. O tempo médio de seguimento pos-operatdrio foi de 31 meses; quatro pacientes ficaram
livres da doenca e um necessitou de tubo T para manter a via aérea pérvia. Conclusdes: A estenose congénita
de traqueia ¢ uma doenca curdvel. Entretanto, seu reparo é complexo e estd associado a taxas de morbidade e
mortalidade significativas.

Descritores: Estenose traqueal/congénita; Doencas da traqueia; Procedimentos cirurgicos operatorios.

Abstract

Objective: To analyze the outcomes of patients undergoing repair of congenital tracheal stenosis. Methods: This
was a retrospective review of congenital tracheal stenosis patients treated between 2001 and 2007 at the University
of Sdo Paulo School of Medicine Hospital das Clinicas in Sdo Paulo, Brazil. Results: Six boys and one girl (age
at diagnosis ranging from 28 days to 3 years) were included. Five of the patients also had cardiac or major vessel
malformations. The stenosis length was short in three patients, medium in one and long in three. The techniques
used were pericardial patch tracheoplasty in three patients, resection and anastomosis in two, slide tracheoplasty
in one and vascular ring correction in one. One patient died during surgery due to hypoxia and hemodynamic
instability, and one died from septic shock on postoperative day 11. Other complications included pneumonia,
arrhythmia, stenosis at the anastomosis level, residual stenosis, granuloma formation and malacia. The mean
follow-up period was 31 months; four patients were cured, and one required the use of a T tube to maintain
airway patency. Conclusions: Congenital tracheal stenosis is a curable disease. However, its repair is complex and
is associated with high rates of morbidity and mortality.

Keywords: Tracheal stenosis/congenital; Tracheal diseases; Surgical procedures, operative.

Introducéo

A estenose traqueal congénita ¢ uma O diagnéstico ¢ dificil porque os sinais e

malformacdo rara e potencialmente letal, que
inclui uma variedade de entidades patogenica-
mente distintas, mas associadas com a reducéo
do calibre da via aérea.!’ Até 1999, menos de
200 casos haviam sido descritos na literatura.?)

sintomas iniciais, principalmente aqueles respi-
ratdrios, podem se apresentar com um grande
espectro de gravidade—desde um leve estridor
até um quadro grave de insuficiéncia respira-
toria. Na maioria das vezes, os sintomas ocorrem
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nos primeiros meses de vida, apos uma infeccio
bacteriana ou uma intubacéo, quando a reducio
do fluxo aéreo gera uma descompensacdo do
fragil aparelho respiratorio desses pacientes.®?

O diagndstico ¢ frequentemente atrasado
pela raridade e diversidade de manifestacdes da
doenca. Além disso, outras malformacdes, muitas
vezes, desviam a atencdo da equipe assistente.
A experiéncia e a suspeita clinica sdo essen-
ciais para o estabelecimento de um diagndstico
acurado e precoce. Infelizmente, o diagndstico
pré-natal ainda ndo ¢é possivel, pois a acuracia
dos exames intrauterinos ainda ¢ insuficiente.

A estenose congénita e seu tratamento sdo
classicamente associados a altos indices de
morbidade e mortalidade. Técnicas endoscopicas
e cirirgicas desenvolvidas nas ultimas décadas
tém contribuido para uma melhor evolugéo
desses pacientes.! Entretanto, uma equipe
altamente especializada e o manejo individual
sdo essenciais para bons resultados. Nenhuma
técnica—resseccdo e anastomose, traqueoplastia
com enxerto de pericardio ou traqueoplastia em
bisel—é aceita como definitiva, e nenhuma técnica
operatdria corrige todas as variantes anatomicas
dessa doenca.“” A escolha do tratamento é
um assunto controverso, sendo a conduta nas
diversas instituicdes varidvel, dependendo prin-
cipalmente da condicio clinica do paciente e das
caracteristicas da estenose.® Nosso objetivo foi
analisar a evolucdo e o desfecho dos pacientes
submetidos ao reparo de estenose congénita de
traqueia em nossa instituigdo.

Métodos

Foi realizada uma analise retrospectiva dos
pacientes tratados entre janeiro de 2002 e
dezembro de 2005. Os prontuarios dos pacientes
foram revisados e os seguintes dados levan-
tados: sexo, idade, comorbidades, presenca de
sintomas, procedimentos cirargicos, compli-
cacOes e evolugdo. Este trabalho foi aprovado
pelo Comité de Etica do Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina da Universidade de
Séo Paulo.

Todos os pacientes foram submetidos a
broncoscopia, a TC de torax e da regido cervical
e a ecocardiografia transtoracica. Tais exames
foram realizados para confirmar o diagndstico
da estenose, estabelecer suas caracteristicas
e avaliar a presenca de malformacdes cardi-
acas ou de grandes vasos que pudessem estar
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eventualmente associadas. Os pacientes foram
classificados de acordo com a extensdo da
estenose (medida pela broncoscopia e TC) da
seguinte maneira: estenose curta, quando o
segmento estenotico correspondia a menos de
1/3 da extensio total da traqueia; estenose de
extensdo média, em menos de 2/3 da extensdo
total da traqueia; e estenose longa, em mais que
2/3 da extensio total da traqueia. Esta classi-
ficacdo sugerida por Elliot et al.” em 2003 e
assemelha-se a classificacdo de Cantrell e Guild,
a qual divide as estenoses congénitas em trés
tipos: 1) estenose segmentar; 2) estenose em
funil; e 3) hipoplasia generalizada. Optamos
por usar a classificacdo de Elliot et al. porque a
considerarmos mais simples na pratica clinica.
Em nosso servico, a estratégia cirurgica para
a terapéutica da estenose traqueal congénita
baseia-se na extensdo da estenose. Nos casos
em que a estenose era curta (< 30% da traqueia
total), os pacientes foram tratados com ressec¢io
e reconstrucdo da traqueia com anastomose
término-terminal (Figura 1a). Pacientes com
estenoses longas foram submetidos a traqueo-
plastia com pericardio autologo, procedimento
que consiste em uma incisdo longitudinal na
parede anterior de todo segmento estenosado
de forma a ampliar a luz da traqueia e cobrir
o defeito provocado com um retalho de peri-
cardio; tal retalho ¢ fixado ao tecido mediastinal
através de suturas para evitar o colapso da via
aérea (Figura 1b). Estenoses de extensio média
foram tratadas com traqueoplastia em bisel
(slide tracheoplasty), na qual a parte estenosada
da traqueia ¢ dividida, inicialmente, no sentido
axial. Apds esta seccdo, a parede posterior do
segmento cranial e a parede anterior da porc¢io
distal sdo divididas por meio de incisdes longi-
tudinais medianas. Na sequéncia, as porcdes
proximal e distal sdo deslizadas e suturadas,
promovendo um encurtamento da traqueia e
uma ampliacdo de sua luz (Figura 1c). Todas
essas técnicas foram descritas previamente.(*'
O uso de circulacdo extracorpdrea foi indivi-
dualizado, e a correcdo de anomalias cardiacas
ou vasculares foi realizada quando necessaria,
preferencialmente no mesmo ato cirtrgico.

Resultados

Foram incluidos seis meninos e uma menina.
Amediana de idade ao diagndstico foi de 2 meses
(variacdo, 28 dias a 3 anos). Os pacientes apre-
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Figura 1 - Em a), ressec¢do e anastomose término-
terminal: O segmento estendtico € ressecado e
ambos os cotos traqueais sdo anastomosados. Em
b), traqueoplastia com enxerto de pericardio: apds
uma incisdo longitudinal na traqueia estendtica,
um enxerto de pericardio ¢ suturado as bordas da
incisdo de forma a constituir a parede anterior da
traqueia, agora com sua luz alargada (detalhe). Em ),
traqueoplastia em bisel: Primeiramente, uma incisdo
transversal ¢ feita no meio do segmento estenotico.
Entdo, sdo feitas uma incisdo anterior e uma posterior
e as bordas sdo suturadas, encurtando a traqueia e
aumentando o calibre da via aérea.

sentaram grande variedade de sinais e sintomas
respiratorios, sendo dispneia, cianose e sibilos os
mais frequentes. Dois pacientes tinham infeccdo
respiratoria ao diagndstico.

Conforme as broncoscopias e TCs realizadas,
a extensdo das estenoses foi classificada como
curta, em trés pacientes; média, em um; e longa,
em trés. As seguintes anomalias intracardiacas
foram observadas em dois pacientes: tetralogia
de Fallot em um, e uma associa¢do de comuni-
cacdo interventricular e comunicacdo interatrial
em um. Outras anomalias congénitas obser-
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vadas foram: dextrocardia e veia cava superior
esquerda, ambas no mesmo paciente; duplo arco
aortico, tipo 1A da classificacdo de Mayo, em
um; e anus imperfurado, em um. Dois pacientes
apresentavam s/ing de artéria pulmonar. As
caracteristicas demograficas dos pacientes em
estudo estdo descritas na Tabela 1.

O tratamento cirurgico foi necessario em
todos os casos, uma vez que, nesta amostra,
todos eram muito sintomaticos. Os trés pacientes
com estenose longa foram submetidos a traque-
oplastia com enxerto de pericardio. A circulacio
extracorpdrea foi utilizada em dois pacientes
que apresentavam malformacdes cardiacas
corrigidas no mesmo tempo operatorio. Um dos
pacientes tinha anomalias intracardiacas graves
e faleceu durante o procedimento. As complica-
¢coes pos-operatorias imediatas observadas nos
outros casos foram pneumonia em um e arritmia
em um. Na evolucdo de médio e longo prazo,
um dos pacientes permaneceu assintomatico,
sem necessidade de procedimentos adicionais. O
outro paciente evoluiu com granulacdo exube-
rante na traqueia, associada a malacia no local
do enxerto e estenose residual junto a carina;
foram necessarios varios procedimentos endos-
copicos para manter a permeabilidade da via
aérea; houve a resseccdo de granulomas, dila-
tacdes e, finalmente, o implante de tubo T. No
momento do término da coleta de dados, esse
paciente encontrava-se em regime ambulatorial,
assintomatico, com o tubo T e em seguimento
endoscopico periodico.

A traqueoplastia em bisel foi realizada em
um paciente com estenose traqueal e subglé-
tica; nesse caso, a circulagdo extracorporea
também foi utilizada. O paciente desenvolveu
uma extensa necrose de traqueia, com o surgi-
mento de fistula traqueal e pneumopericardio.
Evoluiu com atelectasia pulmonar, pneumonia
e faleceu no 11° dia pos-operatdrio por sepse
secundaria a infeccio do sitio cirurgico.

Aresseccdo e a anastomose término-terminal
foram utilizadas em dois pacientes com estenoses
curtas. Um deles evoluiu no pds-operatorio com
acidente vascular cerebral e insuficiéncia renal,
tendo internacdo prolongada na unidade de
terapia intensiva, mas recebeu alta hospitalar
apos 120 dias em boas condigdes clinicas. Esse
paciente teve estenose no local da anastomose e
foram necessarias duas dilatacdes endoscopicas
nos primeiros 6 meses, ndo sendo necessario
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Tabela 1 - Caracteristicas dos pacientes estudados (pacientes incluidos na tabela conforme a data do

procedimento cirtrgico).

Caso Sexo ldade Outros Tipo de estenose Procedimento Outros CEC
diagnosticos traqueal cirargico procedimentos
01 F 3 anos SAP Estenose curta Resseccdo e Reimplante de Sim
(SAP) anastomose artéria pulmonar
02 M  28dias SAP, CIA, C1V, Estenose longa Traqueoplastia com Reimplante de Sim
anus imperfurado enxerto de pericardio  artéria pulmonar
03 M 2 meses RGE Estenose longa Traqueoplastia com Nao Nio
enxerto de pericardio
04 M 1,3 meses TF, RGE Estenose longa Traqueoplastia com Correcdo TF Sim
enxerto de pericardio
05 M 29 dias Dextrocardia, Estenose média Traqueoplastia em Néo Sim
VCSE bisel
06 M 3,7 meses DAA Estenose curta Correcdo de anel Nio Nio
(DAA) vascular
07 M 2 meses Nao Estenose curta Resseccédo e Néo Néo
anastomose

CEC: circulacdo extracorpdrea; SAP: sling de artéria pulmonar; CIA: comunicacio interatrial; CIV: comunicagdo inter-
ventricular; RGE: refluxo gastroesofagico; TF: tetralogia de Fallot; DAA: duplo arco adrtico; e VCSE: veia cava superior

esquerda.

mais nenhum outro procedimento posterior-
mente. O outro paciente teve uma excelente
evolucdo pos-operatdria, sem complicacgdes.

Um dos pacientes apresentava estenose
congénita de traqueia por compressdo vascular
extrinseca. Este paciente foi submetido a liga-
dura e seccdo do arco adrtico anémalo. Apos a
seccdo do arco, a compressdo extrinseca deixou
de existir, fato confirmado durante o procedi-
mento cirdrgico por broncoscopia e, portanto,
nenhum procedimento traqueal adicional foi
necessario. O paciente teve boa evolugio, sem
complicagdes.

0 tempo médio de internacio foi de 45 dias,
e a média de sequimento pos-operatdrio foi de
31,6 meses (varia¢do, 13-84 meses), excluidos os
obitos intra-hospitalares. Nossa taxa de sobre-
vida apos 30 dias foi de 71%. Ao término da
coleta de dados, quatro pacientes estavam assin-
tomaticos e absolutamente livres de doenca, e
um estava assintomatico, mas ainda em uso de
tubo T (Tabela 2).

Discussio

0 inicio dos sintomas da estenose traqueal
congénita pode ser muito dramatico; em nossa
série, todos os pacientes apresentaram pelo menos
um evento respiratorio grave até a terapéutica.
A associacdo de malformacdes congénitas (prin-
cipalmente cardiacas) dificulta o diagndstico, e,
nesse contexto, a suspeita clinica ¢ fundamental,
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seguida de uma propedéutica armada sofisticada.
Nos realizamos ecocardiografia, broncoscopia e
TC de térax em todos os pacientes.” Tais exames
permitiram a confirmacdo diagnostica, além da
caracterizacdo da estenose e das malformacoes
associadas. Em nossa série, a ecocardiografia
demonstrou malformacdes cardiacas em dois
pacientes (28,5%), e a TC de torax detectou
anomalias vasculares em quatro (57%), sendo
que um paciente apresentava tanto malformacdo
cardiaca quanto da artéria pulmonar.

Nio ha procedimento padrdo para o trata-
mento da estenose traqueal congénita, e ndo ha
estudos controlados comparando os diferentes
métodos descritos (0 que seria muito dificil
devido a raridade da doenca e a gravidade das
suas diferentes manifestacdes e afeccdes asso-
ciadas). A conduta conservadora é uma opcio
preconizada para os casos em que a estenose niao
¢ longa, e o segmento estendtico tem didmetro
superior a 60% do didmetro traqueal normal.!?
Ainda que a literatura descreva tais casos, neste
estudo, todos os pacientes foram submetidos a
tratamento cirargico visto que nenhum apresen-
tava esses critérios.

A morbidade e a mortalidade associadas
ao tratamento cirtrgico da estenose traqueal
congénita sdo altas, e apesar da crescente
experiéncia mundial, as ultimas publicacdes
mostram uma taxa de mortalidade de 18%
em pacientes submetidos a traqueoplastia com
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Tabela 2 - Resultados do tratamento cirurgico.
Caso Tempo de Complicagdes Reintubacio Evolucio Seguimento
internacéo, dias pos-operatdrias
01 120 Insuficiéncia renal dialitica Sim Ambulatério decanulado 7 anos
02 NA NA NA Obito no procedimento
03 55 Pneumonia, multiplas intubacdes Sim Ambulatoério decanulado 26 meses
04 25 Arritmia, Granuloma Sim Ambulatorio com tubo-t 18 meses
05 NA Infecgdo da ferida operatoria, Sim Obito no 11 dia
hipdxia, atelectasia. pds-operatorio
06 17 Nenhuma Nio Ambulatdrio decanulado 17 meses
07 11 Nenhuma Nio Ambulatdrio decanulado 13 meses

NA: ndo aplicavel.

enxerto de pericardio e de 24% nos submetidos
a traqueoplastia em bisel.!>' Em nosso estudo,
a mortalidade operatdria global foi de 28,5%.
Essa mortalidade mais elevada pode corres-
ponder a uma casuistica de criancas mais graves,
de baixo peso ou cujo diagnostico tenha sido
retardado. Os resultados de uma meta-andlise
recente tendem a confirmar esta suspeita, ja que
foram identificados dois fatores de risco signifi-
cativos para a morbidade e a mortalidade nestes
pacientes: idade inferior a 1 més no momento
do tratamento cirurgico e malformacdes intra-
cardiacas associadas.!"” No presente estudo, 57%
dos pacientes apresentavam alto risco de acordo
com esses fatores (dois pacientes com menos de
1 més e dois pacientes com anomalias intracar-
diacas), confirmando a gravidade dos casos que
compuseram nossa amostra.

E interessante notar que poucos estudos
abordam estenoses curtas,”” o que poderia
sugerir que se trata de caracteristica incomum;
contudo, trés dos nossos pacientes se incluiam
nesse grupo. A opcdo terapéutica para estes casos
foi a ressec¢do da estenose com anastomose
término-terminal (4 excecdo de um paciente
com anel vascular). Ainda que alguns autores
desencorajem esse procedimento, em nossa série
observamos boa evolucio tardia, sugerindo que
a resseccdo e a anastomose parecem ser uma
boa opgio para essa populacgdo especifica.!'>'?

Conforme as experiéncias citadasnaliteratura,
percebemos que as complicacdes sdo frequentes
apos o tratamento cirurgico da estenose traqueal
congénita. O reflexo desse fato pode ser medido
pelo longo tempo médio de internacdo obser-
vado neste estudo. Geralmente tais complicagdes
estdo relacionadas as malformagdes cardiacas
associadas, a quadros infecciosos (em especial
pneumonia e mediastinite) e & reconstrucio

traqueal (re-estenose, malacia e formacdo de
tecido de granulacio).*>' Em nossa série,
dois pacientes tiveram complicagcdes graves que
levaram a morte; um no intraoperatorio (desen-
volveu instabilidade hemodinamica e hipoxemia
sendo impossivel o desmame da circulacio
extracorporea) e o outro no 11° dia pos-opera-
tério devido a choque séptico. O paciente que
faleceu durante o procedimento apresentava os
dois fatores de risco descritos na literatura para
evolucdo desfavoravel: idade inferior a 1 més e
anomalias intracardiacas graves (ventriculo unico
e estenose pulmonar). Dois pacientes tiveram
estenose traqueal pds-operatdria e, em ambos,
a estenose foi abordada endoscopicamente
sem dificuldades. Um dos pacientes apresentou
reducdo de calibre da linha de anastomose,
que evoluiu bem apos duas sessoes de dila-
tacdo. Outro permaneceu com estenose residual
proximo a carina e desenvolveu tecido de granu-
lacdo exuberante na borda cranial da sutura. A
estenose residual foi dilatada com baldo hidros-
tatico, o tecido de granulacdo foi ressecado por
broncoscopia rigida e foi utilizado um tubo T
para a manutencio da via aérea. E interessante
notar que durante o acompanhamento houve
estabilizacdo da estenose distal, sendo possivel
diminuir progressivamente a extensdo caudal do
tubo T.

Esta série representa a experiéncia de um
servico de referéncia em cirurgia laringotraqueal
e cardiaca pediatrica no tratamento da estenose
congénita de traqueia, uma complexa entidade
que exige atendimento especializado e infraes-
trutura adequada. Nossos resultados mostram
que o tratamento cirdrgico da estenose traqueal
congénita € possivel, mas ¢ associado a morbi-
dade e a mortalidade em pacientes de alto
risco.
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