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RESUMO

A fenda laringea é uma patologia rara, subdiagnosticada, de
gravidade varidvel mas potencialmente fatal. Descreve-se o
caso clinico de um lactente submetido no primeiro dia de vida
a corregdo cirurgica de atrésia do eséfago de hiato longo com
fistula traqueoesofagica. Iniciou alimentac¢do enteral por boca
a0s 26 dias de vida, apresentando seis dias mais tarde, durante
aalimentagdo, episddio de dessaturagdo e bradicardia extrema
com necessidade de reanimagdo. Por episddios frequentes de
respiragdo ruidosa, tipo ronco, associadas ao choro, realizou
laringo-broncofibroscopia que demonstrou alteragdo da
anatomia da laringe. Posteriormente a microlaringoscopia
sob anestesia confirmou uma fenda laringo-esofdgica com
extensdo para além da cartilagem cricédide (tipo Ill). Foi
submetido aos 3 meses de vida a traqueostomia e correcgido
de fenda laringea por via endoscépica, com boa evolugdo
clinica. Nestas situagdes, é fundamental um elevado indice
de suspeigdo, pois um diagndstico precoce possibilita uma
melhor sobrevida.
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ABSTRACT

Laryngeal clefts are a rare, underdiagnosed, with variable
severity but potentially fatal disease. We report the case of an
infant submitted on his first day of life to surgical repair of long
hiatus oesophageal atresia with associated tracheoesophageal
fistula. At 26 days of life he began enteral feeding by mouth,
presenting six days later, whilst feeding, with an episode
of dessaturation and extreme bradycardia which required
resuscitation. Frequent episodes of rough breathing, similar to
a snort, associated with crying were noticed. Laryngotracheal
bronchoscopy showed changes in the anatomy of the larynx.
Microlaringoscopy under anaesthesia confirmed a laryngeal
cleft extending beyond the cricoid cartilage (type Ill). He
underwent tracheostomy and endoscopic laryngeal cleft
repair at three months of life, with good outcome. In these
clinical situations, a high index of suspicion is warranted as
early diagnosis allows for better survival.

Keywords: oesophageal atresia, laryngeal cleft, microlaryngoscopy
under anaesthesia, endoscopic treatment

INTRODUCAO

As fendas laringeas, inicialmente descritas por Richter
em 1792, sdo anomalias congénitas raras, tipicamente
localizadas a laringe posterior, caracterizadas por uma
comunicagdo aberrante entre o sistema laringotraqueal
e faringoesofagico'. A sua gravidade estad diretamente
relacionada com a dimensdo da fenda, tratando-se de
uma patologia potencialmente fatal (6-25%)%2.

A classificacdo mais utilizada de fenda laringea foi
criada em 1989 por Benjamin e Inglis 3, diferenciando-
as em quatro tipos, de acordo com a sua extensdo:
tipo | - defeito interaritendide supragldtico, acima
das cordas vocais, tipo Il - abaixo das cordas vocais,
com envolvimento parcial da lamina cricéide, tipo Il
- envolvendo toda a cartilagem cricoide, com ou sem
extensdo para a traqueia cervical e tipo IV - quando
afeta as estruturas laringotraqueoesofagicas, podendo
estender-se até a carina.

Aincidéncia estimada é de 1:10 000-20 000 nados vivos?,
representando 0,2-1,5% das anomalias da laringe®,
atingindo mais frequentemente o sexo masculino
(relagdo 1.2:1 a 1.8:1)*>®. Dada a sua variabilidade, a
incidéncia é provavelmente subestimada®®. Com efeito,
as fendas laringeas de pequena dimensdo podem
ser assintomaticas, e por isso ndo diagnosticadas ou
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serem identificadas incidentalmente durante uma
laringoscopia realizada por outro motivo; por outro
lado, as fendas laringeas mais graves podem levar a
morte antes do seu diagndstico, sendo identificadas
apenas no estudo anatomo-patoldégico®®.

O diagnéstico de fenda laringea requer um elevado
indice de suspeicdo, baseado na apresentac¢do clinica
e avaliagdo endoscdpica sob anestesia. O tratamento é
adequado a sua gravidade.

Apresenta-se o caso clinico de um lactente com
fenda laringea tipo lll, descrevendo-se o seu desafio
diagndstico, tratamento e evolugao.

DESCRIGAO DO CASO

Lactente do sexo masculino, segundo filho de pais
ndo-consanguineos. Ecografias pré-natais desde as
21 semanas com suspeita diagnostica de atrésia do
es6fago, por auséncia de bolsa gastrica e hidramnios.
Nasce as 35 semanas de idade gestacional, parto
eutdcico, sem intercorréncias, com peso adequado
a idade gestacional. Constatada sialorreia e nao
progressdao do tubo orogastrico, confirmando-se o
diagndstico de atrésia do esdfago de hiato longo com
fistula traqueoesofagica. Realizada corregdo cirdrgica no
primeiro dia de vida. Apés a cirurgia ficou internado no
Servigo de Cuidados Intensivos Pediatricos, mantendo-
se ventilado até ao quinto dia de vida.

Apresentou episédios frequentes de apneia com
bradicardia de recuperagdo espontanea ao longo do
primeiro més de vida, que se associou a presenca
de refluxo gastroesofdgico, confirmado em transito
gastroesofdgico. Desde as trés semanas de vida foram
também avaliados episddios frequentes de respiragao
ruidosa, tipo ronco, associadas ao choro. Apds tentativas
prévias, iniciou aos 26 dias de vida alimentacgdo por boca.
No entanto, seis dias mais tarde apresentou, durante a
alimentagdo, um episddio de dessaturagao e bradicardia
extrema, com necessidade de reanimacgdo, pelo que
foi retomada alimentagdo por sonda nasogdastrica.
Neste contexto foi realizada uma broncofibroscopia
com laringoscopia que mostrou traqueomaldcia e
alteracdo da normal anatomia da comissura posterior
das aritendides (figura 1). Foi contactada o Servico de
Otorrinolaringologia e, em sequéncia, foi realizada uma
tomografia computorizada (TC) da darea cervical que
mostrou uma discreta depressdo /irregularidade da
superficie laringe, acima da corda vocal direita, no plano
dos musculos aritendides transversos, sem aparente
trajeto fistuloso.

Posteriormente foi realizada microlaringoscopia sob
anestesia que mostrou a existéncia de uma fenda
laringo-esofagica, no plano glético e imediatamente
subgldtico, a estabelecer comunica¢do do eséfago com
o plano imediatamente abaixo das cordas vocais, com
mucosa de coloragdo normal, sem neoformagdes ou
outras malformagdes laringeas.

A investigacdo subsequente ndao mostrou alteragOes

FIGURA 1

Laringo-broncoscopia, onde se observa traqueomalacia
e alteragGes da anatomia da comissura posterior das
aritendides.

na radiografia toracica e o transito gastro-esofagico
mostrou uma pequena hérnia gastrica e refluxo
gastroesofagico severo, tendo iniciado alimentagdo por
sonda nasojejunal com boa tolerancia.

Em face da alteracdo observada, e dada a repercussdo
clinica, foi constatada a necessidade de intervencdo
cirurgica para correcdo da malformacdo. Dada araridade
e consequente falta de experiéncia nesta patologia em
idade pediatrica, a crianca foi referenciada aos 2 meses e
3 semanas para o Royal Brompton Hospital em Londres,
um centro com experiéncia em técnica de reconstrucdo
de malformacdes laringeas.

Em Londres repetiu a microlaringoscopia com anestesia,
qgue confirmou a presenca de fenda laringea tipo Il
(figura 2). Por traqueomaldcia grave foi decidida a
realizacdo de traqueostomia e aos 3 meses a corre¢do

FIGURA 2
Microlaringoscopia sob anestesia confirmou uma fenda
laringea tipo Il
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de fenda laringea, com encerramento direto por sutura
simples com aproximag¢do dos bordos da fenda por
via endoscépica, que decorreu sem complicagdes.
Transferido para o nosso Hospital 10 dias apods
intervencdo cirurgica.

A evolugdo clinica tem sido favoravel. Aos 4,5 meses
realizou microlaringoscopia com anestesia de controlo,
gue ndo revelou alteragdes. Aos 6 meses foi realizada
uma fundoplicatura de Nissen para correc¢do do refluxo
gastroesofagico. Atualmente com 12 meses, mantém-
se traqueostomizado, com ventilagdo durante o sono,
por ndo terem tido éxito as tentativas de descanulagao.
Tem uma valvula fonatdria desde os 9 meses, com boa
adaptacao.

DISCUSSAO

As fendas laringeas sdo uma patologia rara, ndo sendo
0s seus sinais e sintomas frequentemente conhecidos
e, consequentemente, valorizados na pratica clinica.
Estes sdo desencadeados pela herniagdo da mucosa
esofagica na via respiratdria, podendo os sintomas
ser variaveis de acordo com a dimensdo da fenda®. A
herniagdo da mucosa esofagica pode nao soé condicionar
estridor e obstrucdo respiratéria, como proteger contra
a aspiragdo de secregdes e alimentos®.

As fendas laringeas tipo |, quando sintomaticas,
apresentam tipicamente estridor, choro afdnico,
rouco, também descrito como “estranho”, podendo
existir hipersecregdo faringea bem como dificuldades
de degluticdo com tosse, dispneia e cianose durante a
alimentac¢do.Asfendasdetipollelllalémdestessintomas
podem também estar associadas a pneumonias de
repeti¢do. Ja nas fendas tipo IV o quadro clinico é grave,
caracterizado por dificuldade respiratdria precoce, com
dificuldades na ventilagdo e mau progndstico®”.

O diagnéstico diferencial de atrésia do esdfago faz-
se com diversas patologias, nomeadamente fistula
traqueoesofagica, laringomalacia, perturbacgdes
na mobilidade laringea, refluxo gastroesofagico,
patologia neuromuscular, paralisia das cordas vocais
ou mesmo asma®. Muitas destas patologias estdo,
inclusivamente, presentes em doentes com fenda
laringea, designadamente laringomalacia em 5-33% ou
refluxo gastroesofagico em 19-70% dos doentes®°. Em
58-68% dos casos as fendas laringeas estao associadas a
outras malformagGes congénitas, entre as quais as mais
frequentes sdo a atrésia do esdfago (20-37%) e a fistula
traqueoesofagica (10-20%)!, ambas presentes no caso
clinico descrito.

No caso apresentado, embora os sintomas descritos
tivessem suscitado duvidas, a clinica foi inicialmente
associada a presenca de refluxo gastroesofagico, dado
a sua patologia subjacente (atrésia do eséfago) e o
resultado do transito gastroesofagico. Com o aumento
dagravidade dos episddios de apneia este diagndstico foi
guestionado, tendo-se prosseguido com a investigacdo
clinica.

Nestes casos, embora por vezes a clinica possa ser
sugestiva, apesar de muitas vezes inespecifica, a
sua confirmagdo diagndstica nem sempre é facil.
A avaliacdo por endoscopia, é essencial para o seu
diagndstico®>®, A laringo-broncofibroscopia pode
ajudar a suspeitar da presenga de uma fenda laringea,
mas a microlaringoscopia sob anestesia em ventilagdo
espontanea, com palpagdo da darea interaritendide, é
o exame de elei¢do para o seu diagnostico®'. Ambas
devem ser realizadas de forma cuidadosa, uma vez
que a fenda laringea é uma anomalia que facilmente
passa despercebida!?. Neste caso clinico, a laringo-
broncofibroscopia foi fundamental em suscitar a
suspeita diagndstica de fenda laringea, posteriormente
confirmada por microlaringoscopia sob anestesia.
Outros exames, como a TC cervical, podem ser uteis
em casos especificos em que a microlaringoscopia sob
anestesia ndo for muito informativa, particularmente
quando a lesdo é submucosa, permitindo observar,
por exemplo, a presenca de lesdo a nivel da cartilagem
cricéide®. Dado que as fendas laringeas podem estar
frequentemente associadas a outros sindromes (ex.:
sindrome G ou Opitz-Frias, sindrome de Pallister-Hall,
sindrome de VACTERL, Sindrome CHARGE ou sindrome
de Feingold), a investigacdo complementar para excluir
outras anomalias associadas é fundamental*84,

O tratamento da fenda laringea tem como objetivo
garantir uma via aérea segura e prevenir complica¢Oes
a nivel pulmonar.

O tratamento geral consiste no tratamento médico e/ou
cirurgico anti-refluxo e terapia da degluticdo e, em casos
mais complicados, alimentag¢do por sonda nasogastrica
ou eventualmente nutrigdo parentérica. O caso clinico
apresentado beneficiou substancialmente com a
colocagdo de uma sonda nasojejunal, que ao limitar os
episédios de refluxo gastroesofagico, ajudou a diminuir
significativamente o nimero de episddios de apneia. De
acordo com a evolugdo clinica, e sinais acompanhantes
(como neste caso a presencga de traqueomaldcia), pode
estar indicada a realiza¢do de traqueostomia’*°,

Em fendas laringeas mais pequenas, com sintomas
frustes, o tratamento de escolha é o conservador®®, No
entanto, em fendas maiores ou quando o tratamento
médico ndo condiciona controlo dos sintomas, o
tratamento cirlrgico é necessario'®. Nas fendas tipo |,
Il e eventualmente tipo Il este pode ser realizado por
via endoscépica, minimamente invasiva. As técnicas
descritas sdo de sutura simples, laser de CO, para
desepitelizagdo com encerramento em 2 camadas ou
injeccdo de colagéneo, gel ou bioplastico!¥1¢18, Nas
fendas mais graves é realizada cirurgia aberta, com
abordagem cervical ou toracica, sendo utilizado como
enxerto diversos tipos diferentes de tecido: peridsteo
da tibia, cartilagem auricular, cartilagem costal, misculo
esternocleidomastoideu, pleura ou pericardio>**%. Nos
ultimos anos, tem-se verificado uma tendéncia para a
utilizagdo de via endoscdpica em detrimento da cirurgia
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aberta, com bons resultados?!. Este foi o caso do doente
apresentado, em que embora se tratasse de uma fenda
laringea tipo lll, com necessidade de traqueostomia
por episddios frequentes de apneia, foi realizada uma
abordagem cirurgica por endoscopia, com sucesso.

As fendas laringeas tém uma grande morbilidade
associada, podendo ocorrer deiscéncia de suturas,
fendas anastomoticas, formagao de tecido de
granulagdo ou estreitamento esofagico??. O caso clinico
descrito tem apresentado uma boa evolugdo, embora
ainda com necessidade de traqueostomia por manter
tragueomaldcia.

Em conclusdo, afendalaringea é uma patologia congénita
rara, com varios graus de gravidade. Enquanto as fendas
do tipo | ou Il frequentemente ndo tém manifestagdes
clinicas, nas fendas tipo Il ou IV estes sintomas podem
ser potencialmente fatais, como ilustrado neste caso
clinico. Um diagndstico precoce possibilita uma melhor
sobrevida, sendo fundamental um elevado indice de
suspeigao.
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