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CASO CLINICO

Fenda laringotraqueal, causa rara de sibilancia recorrente
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Resumo

A sibilancia recorrente € uma entidade comum em Pediatria,
sendo a histdria clinica essential na investigacdo etioldgica.
Descreve-se o caso de uma crianca com antecedentes fami-
liares de atopia. Foi detectada cardiopatia sem compromisso
hemodindmico ao segundo dia de vida e internada aos 20 dias
por ma progressdo ponderal com dificuldades na alimentagao.
A investigacdo etioldgica nao revelou outras alteragdes, tendo
sido estabelecido o diagndstico de laringomaldcia apds obser-
vacdo por otorrinolaringologista. Foi mantido seguimento em
consulta por estridor, inicio de sibilancia recorrente e infec-
¢Oes respiratérias baixas de repeticio. Em nova avaliacio
otorrinolaringolégica foi detectada fenda laringotraqueal grau
IITa, corrigida cirurgicamente, apds o que se verificou franca
melhoria clinica. Este caso real¢a a necessidade de equacio-
nar etiologias menos frequentes no diagnéstico diferencial de
sibilancia recorrente.
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Laryngotracheal cleft, a rare cause of recurrent
wheezing

Abstract

Recurrent wheezing is a common symptom during infancy
and clinical evaluation is fundamental to establish its etio-
logy. We describe the case of a child admitted at the twentieth
day of life due to failure to thrive and feeding difficulties.
Clinical history included cardiopathy without haemodynamic
compromise detected in the second day of life and atopic
family history. The aetiological investigation was normal
and it was established the diagnosis of laryngomalacia after
otorrhinolaryngological observation. He developed recurrent
wheezing and respiratory infections. A secondary evaluation
showed the presence of a tracheolaryngeal cleft type Illa,

which was corrected by endoscopic surgery, with clinical
improvement. This case emphasizes the importance of consi-
dering less frequent etiologies in the differential diagnosis of
recurrent wheezing.
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Introducao

A sibilancia recorrente é uma entidade muito comum em
idade pedidtrica. Na maioria dos casos, estd associada a
hiperreactividade bronquica, constituindo a asma a patologia
mais frequentemente implicada na sua etiologia."* Contudo,
pode igualmente estar presente em situacdes que conduzam
ao estreitamento das vias aéreas, com vdrias outras patologias
envolvidas no diagndstico diferencial de sibilancia recorrente,
como refluxo gastroesofdgico e aspiracdo de corpo estranho.
As anomalias congénitas das vias aéreas constituem causas
menos comuns de sibilancia.!

A evidéncia sugere que pais e profissionais de satde diferem
nas suas percepgdes da sibilancia, o que pode ser influen-
ciado por factores como suporte cultural, antecedentes pes-
soais ou familiares de patologia respiratdria e terminologias
geograficas.**

Uma anamnese estruturada e pormenorizada, com particular
atencdo a natureza dos sons respiratérios presentes e eventual
realizag@o de espirometria ou prova de esfor¢o, quando indi-
cado, proporcionam uma abordagem etiolégica mais direccio-
nada, com melhor actuag@o terapéutica, evitando tratamento
inapropriado de manifestacdes clinicas de pseudo-asma.*”

A presenca de sinais mais especificos como disfonia, estridor
ou aspiracdo alimentar sdo indicativos duma avaliagdo com-
plementar por otorrinolaringologista.
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Relato de caso

Uma crian¢a do sexo masculino, com antecedentes familia-
res de atopia (mde asmdtica monossensibilizada a pdlenes)
nasceu por parto eutdcico, apds gestacdo vigiada, de termo
e sem registo de intercorréncias, com boa adaptagdo a vida
extra-uterina e somatometria adequada a idade gestacional.
No segundo dia de vida foi identificado um sopro cardiaco,
de grau III/VI, audivel em todo o precérdio e a ecocardio-
grafia revelou a presenga de comunicacdo interventricular
e comunicacdo interauricolar tipo ostium secundum, sem
compromisso hemodindmico. Teve alta ao terceiro dia de
vida, clinicamente estdvel e sem terapéutica. Ao vigésimo dia
de vida, foi internado por ma progressao ponderal associada
a dificuldades alimentares, apresentando menos 55 g que o
peso ao nascimento, que era de 2925g. Encontrava-se sob
aleitamento materno exclusivo. Ao exame fisico, apresen-
tava estridor, discreto retrognatismo e ligeira hipotonia. A
avaliacdo ecocardiogrédfica nio revelou compromisso hemo-
dindmico que justificasse a ma progressao ponderal. Durante
o internamento verificaram-se dificuldades alimentares, com
descoordenacdo da suc¢do e degluticdo, que era débil e
episddios de engasgamento frequentes, que motivaram ali-
mentacdo por gavagem até aos dois meses, de forma total e
posteriormente de forma parcial. Perante este quadro clinico,
foram colocadas as seguintes hipéteses diagndsticas: doencga
de refluxo gastroesofédgico, patologia infecciosa, genética ou
metabdlica, e alteracdes do foro otorrinolaringolégico. Foi
realizada investigacdo etioldgica, incluindo marcadores de
infec¢do, que ndo revelou alteracdes e radiografia esofagogas-
troduodenal e pHmetria que nfo evidenciaram a presenca de
refluxo gastroesofdgico. Foram, igualmente, efectuadas eco-
grafia transfontanelar e ressonincia magnética cerebral que
ndo apresentaram alteragdes. O estudo metabdlico foi normal,
o caridtipo: 46, XY e o CATCH 22 néo revelou a presenca da
microdelec¢do. Foi pedida observag@o por otorrinolaringolo-
gista (ORL), que estabeleceu o diagndstico clinico de laringo-
maldcia, apds a realizagdo deendoscopia flexivel da laringe.
Teve alta aos dois meses e meio de idade, com boa progressao
ponderal e melhoria das dificuldades alimentares. Foi colo-
cado o diagnéstico de hipotonia ligeira com descoordenacio
velofaringea, mantendo seguimento em consulta externa de
Pediatria por equipa multidisciplinar, incluindo ORL. Ao
estridor associaram-se sibilancia recorrente e infecgdes res-
piratdrias baixas de repeticdo desde os trés meses de idade.
Perante o quadro clinico descrito, e dado tratar-se de filha de
maie asmadtica, foi sujeita a investigacdo do foro imunoalergo-
16gico, que apenas revelou ligeiro aumento da IgE total (138
Ul/ml), sem demais alteracdes (nomeadamente, sem eosino-
filia, imunoglobulinas com valores normais, fx5 e phadiatop®
negativos e prova do suor negativa). Aos 7 meses foi institu-
ida corticoterapia inalatéria. Em nova observacdao por ORL,
aos 21 meses, foi realizada nova laringoscopia flexivel que
apresentou alteracdes, posteriormente confirmada por larin-
gotraqueoscopia com lupas rigidas sob anestesia geral. Foi
objectivada a presenca de uma fenda laringotraqueal grau Illa
(Figura 1), a qual foi submetida a correc¢do cirtirgica por via
endoscopica. Apds a mesma, verificou-se melhoria franca da
sibilancia recorrente e, actualmente com 5 anos, apresenta boa
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progressdo estaturo-ponderal, desenvolvimento psicomotor
adequado, ndo voltando a apresentar infeccdes respiratorias
baixas de repeticdo. A TAC tordcica de alta resolucio revelou
ligeiras manifestacdes cicatriciais, mais evidentes nos planos
basais da lingula e do lobo médio, local onde apresenta escas-
sas bronquiectasias cilindricas, sequelares.

Figura 1. — Fenda laringotraqueal grau llla — imagem endoscépica.
Nota-se deiscéncia ao nivel da comissura posterior da laringe (seta)

Discussao

O caso apresentado demonstra a necessidade de equacionar
variadas possibilidades diagndsticas face a presenca de sibi-
lancia numa crianca.

A fenda laringotraqueal constitui uma entidade clinica rara,
com uma incidéncia estimada de 1:10000 a 1:20000 nasci-
mentos, correspondendo a 0,2-1,5% dos casos de anomalias
congénitas da laringe. Pensa-se que a sua incidéncia esteja
subestimada, devido a dificuldade de diagnosticar formas
minor e, em contrapartida, a elevada mortalidade associada
as formas graves.® Existe um discreto predominio do sexo
masculino, ndo tendo sido provadas diferengas geograficas ou
raciais. A maioria dos casos é esporddica; no entanto, foram
descritos alguns com transmissdo autossomica dominante.
Dependendo do grau de gravidade, pode apresentar-se como
estridor, choro rouco, dificuldades de degluti¢do, sindrome de
aspiragdo, dispneia ou infec¢des respiratorias de repeti¢do.’
Cinco tipos de fendas foram descritas por Benjamin & Inglis®,
de acordo com a extensdo anatémica das mesmas. As fendas
laringeas associam-se a outras anomalias congénitas, como
refluxo gastroesofdgico, traqueo-broncomaldcia, laringoma-
lacia ou discinesia traqueo-bronquica. O diagndstico clinico
¢ dificil e a endoscopia flexivel nem sempre é conclusiva. O
diagndstico de certeza s6 € confirmado através de laringotra-
queoscopia rigida e palpagdo instrumental do espaco interari-
tenoideu da laringe sob anestesia geral. Em casos especificos
pode-se recorrer a técnicas imagioldgicas, como por exemplo
a videofluoroscopia contrastada, para quantificar o grau de
aspiracdo.”?
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No caso citado, a identificacdo da patologia subjacente a cli-
nica e correcgdo cirtirgica da anomalia congénita cursou com
melhoria significativa da sintomatologia.

A consciéncia da existéncia de causas menos comuns de sibi-
lancia, associada a elevado nivel de suspei¢do, deve encorajar
investigacao adicional quando a clinica e/ou a resposta a tera-
péutica ndo € consistente com asma.’

A histéria clinica é uma ferramenta crucial para a orientacao
da abordagem etioldgica. O caso apresentado realga a neces-
sidade de equacionar etiologias menos frequentes no diag-
nostico diferencial de sibilancia recorrente, direccionando o
diagndstico etiolégico de modo a se obter uma intervencdo
adequada e atempada, reduzindo deste modo a morbi-morta-
lidade associada a estas situacdes.
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