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Introducao

A terapéutica das estenoses das vias aereas € desafiadora e complexa, principalmente pelo
fato de existirem diversas causas e, consequentemente, diferentes tratamentos para as
respectivas etiologias. As estenoses sao divididas em fixas e dinamicas. Entre as fixas ha
causas infecciosas, iIsquémicas (apos transplante pulmonar, por exemplo), autoimunes (devido
a granulomatose de Wegener, sarcoidose e amiloidose), traumaticas e Inflamatorias
(secundarias a iIntubacao prolongada, inalacdo de fumaca ou vapor e a trauma externo
fechado) e neoplasicas. Entre as dinamicas ha a traqueomalacia e estenoses por compressao
neoplasica extrinseca.!

As estenoses traqueals congeénitas, por outro lado, sao malformac0Oes raras associadas a
reducdo do calibre da via aérea e com alto risco de mortalidade.? Menos de 200 casos haviam
sido descritos na literatura até 1999.3

A raridade da estenose tragueal congénita e as suas diversas apresentacoes dificultam o
diagnostico precoce e, com frequéncia, conduzem a tratamento inadequado.* Além disso,
outras malformacbes congénitas, principalmente cardiacas e dos grandes vasos, podem
desviar a atencdo da equipe em relacdo ao diagnostico.”> Cerca de um quarto dos pacientes
apresentam anomalias cardiovasculares associadas a estenose traqueal.®

Em geral, os sintomas ocorrem nos primeiros meses de vida, devido a uma infeccao das
vias aéreas ou uma intubacao orotragueal, em que a reducao do fluxo aereo provoca uma
descompensacdo do fragil aparelho respiratorio desses pacientes.>* O diagnostico é dificil,
pOIS 0S sinais e sintomas contam com um espectro de diferentes niveis de gravidade, a saber,
estridores inspiratorios, sibilancia expiratoria, roncos, pneumonia pos-obstrutiva, dispneia ao
esforco ou em repouso, cianose e até insuficiéncia respiratéria grave. >

O objetivo deste trabalho € relatar o caso de um paciente tratado no Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina de Marilia pela equipe de Cirurgia de Cabeca e Pescoco.

Relato do Caso

M.C.M.F, feminino, nascida por parto cesareo de emergéncia com 41 semanas em parada
cardiorrespiratoria, sendo realizada reanimacao neonatal. Foi evidenciado sopro cardiaco em
consulta de Puericultura e encaminhada a Ambulatorio de Cardiologia Infantil, onde recebeu
diagnostico aos 4 meses de CIV sem repercussoes hemodinamicas € presengca de banda
muscular andmala em VD levando a estenose pulmonar subvalvar importante, apresentando
2BRNF com sopro panfocal holossistolico 4+/6+ e sendo prescrito Propranolol.

Paciente compareceu a pronto atendimento meédico dos 4 aos 6 meses com queixas
semelhantes e recorrentes de episodios de émese pos mamada, associado a cansaco, chiado
no peito, dispneia e cianose labial ao choro. Ao exame fisico apresentava pele descorada,
taquipneia, retracao de furcula, tiragem subdiafragmatica e intercostal, estridor inspiratorio e
expiratorio, MVFED com presenca de sibilos difusos e roncos. Recebeu diversas hipoteses
diagnodsticas nesse periodo, incluindo IVA, Laringotraqueite, Hiperreatividade Bronquica,
Laringite Aguda ¢ DRGE, sendo internada por alguns dias e tratada com o uso de
oxigenoterapia, adrenalina e broncodilatadores. Em sua ultima internacdo, paciente recebe
alta hospitalar e encaminhamento para o servigo de Cirurgia de Cabeca e Pescoco do Hospital
das Clinicas de Marilia com a hipotese diagnostica de Laringotraqueomalacia.

A Nasofibroscopia, solicitada pelo servico de Cirurgia de Cabeca ¢ Pescoco, constatou
estenose verdadeira de traquela com anel traqueal incompleto. Paciente fo1 encaminhada para
a UTI devido ao intenso estridor laringeo pos-extubacao. A Laringotraqueoscopia realizada
em seguida, com um diagnostico pre-operatorio de estridor respiratorio, resultou em um
diagnostico pos-operatorio de oclusao.

A Tomografia Computadorizada da regiao cervical, realizada ja aos 7 meses, evidenciou
que a traquela possuia reducao do calibre na transicao ceérvico-toracica apresentando
diametros maximos de 6mm em topografia cervical, 4,2mm toraco-cervical ¢ 3,3cm em
regiao toracica, com um laudo de atresia traqueal conjunta com anel incompleto.

Realizado novo Doppler Congénito, nota-se a presenca de defeito do septo
interventricular do tipo perimembranoso, medindo aproximadamente Smm com a aorta
parecendo cavalgar o septo em aproximadamente 50%. Ha hipertrofia ventricular direita
importante € retificacao do septo interventricular.

Nota-se, tambeém, estreitamento na VSVD (banda anomala), gerando GS maximo de 78
mmHg. O arco aortico ¢ voltado para a direita, com calibre conservado, sem alteracoes no
trajeto.

Para o pre-operatorio da cirurgia de Reconstru¢ao da Traqueia fo1 solicitada Tomografia
Computadorizada de torax, realizada aos 16 meses, que constatou: reducdao volumétrica do
pulmao esquerdo,

consolidacdo parenquimatosa em ambos lobos inferiores, com broncogramas acreos de
permeilo, maior em lobo inferior esquerdo, além de areas com atenuacao em vidro fosco no
parénquima pulmonar, maior a esquerda, e redugao difusa do calibre da traqueia.

A Traqueoplastia com enxerto de pericardio, opcdo escolhida devido a presenca de
estenose longa, nao foi realizada devido a deterioracédo clinica da paciente no pré-operatorio
que, entdo, precisou ser submetida a uma traqueostomia baixa de emergéncia. Durante o
procedimento, a canula foi colocada sobre o anel estenético e ndo introduzido no mesmo, 0
que seria inviavel. A paciente evoluiu com parada cardiorrespiratoria durante 17 minutos
durante o procedimento, ventilando de maneira satisfatoria no pos-operatorio imediato.

Poucas horas apos a cirurgia, a paciente evoluiu com queda da saturacao de O,, e
novamente entrou em parada cardiorrespiratoria prolongada, sem resposta a reanimacdo. A
paciente foi ao Obito aos 16 meses por insuficiéncia respiratoria aguda devido a estenose de

traqueia e hipertensao pulmonar grave.

Discussao

Sabe-se que o tempo de evolucdao desde o inicio dos sintomas até o diagnostico definitivo
das estenoses congénitas de traqueia ¢ elevado. Em parte devido a raridade inerente a esta
condicdo e, também, a dificuldade de estabelecimento de um diagnostico cujos sinais €
sintomas se assemelham a outras patologias pulmonares ¢ cardiacas*>. Além disso, a busca
por atendimento em servigos de urgéncia € emergéncia, devido as exacerbagoes, tambem
dificulta um atendimento integral que vise ao diagnostico assertivamente correto.

No caso em questao, observamos a ocorréncia associada de malformac¢ao cardiaca,
dificultando o diagnostico e piorando a condicdo clinica da paciente>®, e a elaboragdo
equivocada de diversas hipoteses diagnosticas, sem um precoce encaminhamento
ambulatorial. A realizagao de ecocardiografia, broncoscopia e TC de torax ¢ mandatoria para
o diagnostico definitivo, 1dentificagao do grau de estenose € da associacao de malformacgoes
cardiacas>’. Neste caso, ainda foram utilizados TC Cervical, Nasofibroscopia ¢
Laringotraqueoscopia para melhor elucidacao do caso.

Dessa forma, para avaliar o grau e extensao da estenose tem-se utilizado a classificagao de
Elliot et. al, que consiste na medigao atraves de broncoscopia € TC, resultando em trés niveis:
estenose curta, quando o segmento estenotico corresponde a menos de 1/3 da extensao total
da traqueia; estenose de extensdao media, em menos de 2/3 da extensao total da traqueia e
estenose longa, em que ha acometimento maior que 2/3 da extensao total da traqueia. Tal
classificacdo, assim, implicara na escolha da melhor terapéutica’.

No caso em questdo, a estenose foi classificada como longa, correspondendo a uma
extensao superior a 2/3 da extensao total da traqueia. Ademais, considera-se o diametro
resultante da estenose extremamente reduzido, a saber, 6mm em topografia cervical € 4,2mm
em topografia toraco-cervical, dificultando sobremaneira a passagem de canula para a
ventilacao adequada da crianga, via intubacao orotraqueal ou traqueostomia.

Segundo Elliot. et al.”, o tratamento de escolha para estenoses curtas consiste em proceder
com a resseccao classica primaria € anastomose término-terminal. Para estenoses de extensao
media tem-se a traqueoplastia em bisel (slide tracheoplasty), na qual a parte estenosada da
traquela ¢ dividida, inicialmente, no sentido axial. Apos esta seccao, a parede posterior do
segmento cranial € a parede anterior da por¢ao distal sio divididas por meio de incisoes
longitudinais medianas. Na sequéncia, as porcoes proximal e distal sdo deslizadas e
suturadas, promovendo um encurtamento da traqueia ¢ uma ampliacao de sua luz.

Pacientes com estenoses longas, como o caso em questdo, em geral sio submetidos a
traqueoplastia com pericardio autdlogo, procedimento que consiste em uma 1ncisao
longitudinal na parede anterior de todo o segmento estenosado de forma a ampliar a luz da
traqueia € cobrir o defeito provocado com um retalho de pericardio; tal retalho ¢ fixado ao
tecido mediastinal através de suturas para evitar o colapso da via aérea.>’ Tal técnica parece
ter menos 1ntercorréncias no pos-operatorio quando realizada em pacientes com mais de 1
ano®, como pensado para o caso em questao.

Tentou-se essa ultima abordagem cirurgica, porém, nao foi realizada devido a deterioracao
clinica da paciente no pré-operatorio devido as condi¢des pulmonares ja sabidamente
debilitadas e a cardiopatia existente. Precisou, entdo, ser submetida a uma traqueostomia
baixa de emergéncia. Realizou-se uma traqueostomia de emergéncia proxima da carina,
porém, o tubo utilizado nao permitiu uma ventilacao adequada. Assim, a paciente foi ao obito
por complicacoes ventilatorias.

A morbidade e mortalidade associadas ao tratamento cirurgico da estenose congénita de
traqueia sao elevadas e, segundo as ultimas publicagdes, ha uma taxa de mortalidade de 18%
em pacientes submetidos a traqueoplastia com enxerto de pericardio ¢ de 24% naqueles
submetidos a traqueoplastia em bisel®-!°. Além disso, também foram identificados dois fatores
de risco relacionados a alta morbimortalidade desses pacientes: 1dade inferior a 1 més no
momento do tratamento cirurgico ¢ malformagdes cardiacas associadas!®.

Dessa forma, de acordo com as terap€uticas atuais disponiveis para esta condi¢ao, muito
pouco poderia ser feito para melhorar as condigdes respiratorias € aumentar a sobrevida desta
crianga. As terap€uticas realizadas at¢ o momento do Obito proporcionaram o crescimento €
desenvolvimento pondero-estatural at¢ que a redugcao do diametro traqueal impediu a
ventilacao adequada para o tamanho alcan¢ado pela crianca.
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