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Resumen

La estenosis subglotica es un estrechamiento de la luz laringea a nivel del cartilago
cricoides en la via aérea superior. Existen maltiples causas, dividiéndose la etiologia
principalmente en estenosis traumatica y no traumatica. La estenosis subglética idiopética
(ESI) es unarara entidad de etiologia desconocida, cuya incidencia no ha sido establecida
hasta el momento. Se ha visto mayor prevalencia en mujeres jévenes (30 y 40 afios).
La manifestacion clinica mas importante es la disnea y el estridor que se correlacionan
con el grado de estenosis. Para poder abordar una terapéutica adecuada es necesario
descartar el resto de las etiologias mediante examen fisico, estudios complementarios
y fundamentalmente con |a histologia para poder abordar una terapéutica adecuada. El
tratamiento de la estenosis subglética en caso de ser idiopética es la dilatacion localizada
mediante aser, reconstruccion tragueal o dilatacion con balGn. Presentamos un caso de
una mujer joven con estridor como sintoma principal y con diagnostico final de estenosis
subgldtica idiopdtica, asi como revision de literatura.
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Abstract

A Case Report of Idiopathic Subglottic Stenosis

Idiopathic subglottic stenosis is a narrowing of the larynx at the cricoid cartilage level with
unknown etiology. There are multiple causes, but its etiology can be mainly divided into
traumatic and non traumatic stenosis. It is a rare condition for which the real incidence
has never been established due to the difficulty of making the diagnosis. There is a pre-
ponderance of young females affected between 30-40 years old. Its development in adult
patients shows clinical signs such as stridor and progressive dyspnea. The diagnosis is
established by the histological study. All the other causes of tracheal stenosis should be
excluded before initiating the appropriate treatment. The tracheal stenosis is managed by
means of endobronchial laser therapy, laryngotracheal reconstruction or bronchoscopic
dilatation. We present a case of a young woman with stridor as the only symptom and a
final diagnosis of idiopathic subglottic stenosis. The literature is reviewed.

Key words: |diopathic subglottic stenosis, stridor

ge en el 4rea del cartilago cricoides. La patologia
estendtica se clasifica como congénita o adquirida,

La estenosis subglética plantea un desafio clinico
constante debido a su alta morbimortalidad, diver-
sidad de causas, localizacién, severidad y variedad
de procedimientos terapéuticos pertinentes. Es un
estrechamiento inflamatorio cicatrizal de la larin-

en este ultimo caso responde a multiples etiologias
pudiendo ser primaria/idiopatica o secundaria a
intubacién orotraqueal o traqueostomia (la causa
mas frecuente en poblacién adulta), granulomato-
sis con poliangeitis (Granulomatosis de Wegener),
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Lupus eritematoso sistémico (LES), enfermedad
por reflujo gastroesofagico (RGE), sarcoidosis y
alteraciones congénitas. Ante la ausencia de causa
identificable se conoce como estenosis subglética
idiopatica (ESI). Esta enfermedad tiene mayor
prevalencia en mujeres entre los 30 y 50 anos de
edad. La presentacion clinica més frecuente es la
disnea y el estridor, los cuales se correlacionan
con el grado de estenosis de la luz. El diagnéstico
de certeza se realiza mediante fibrobroncoscopia
(FBC) que incluye toma de biopsias para poder
excluir otras etiologias, aunque también la tomo-
grafia computada de alta resolucién (TCAR) con
reconstruccion tridimensional de la zona traqueal
es de gran utilidad. En cuanto al tratamiento,
éste sigue siendo un desafio y controversial. Debe
ser individualizado segiin cada paciente y tipo de
estenosis. En cada caso el principal objetivo sera
restablecer un calibre suficiente en la via aérea que
permita respirar y evite la disnea. Puede lograrse
con varias técnicas aunque no existe consenso
para realizar una practica que sea de eleccion.
Presentamos el caso de una mujer de 36 anos que
debuta clinicamente con estridor y tos seca. Luego
de diversos estudios complementarios se descarta
cualquier patologia causal de estenosis subglética
secundaria. Lo interesante del caso y revision de
la literatura es que no existe algoritmo definido
para el estudio y diagndstico de esta patologia, asi
como tampoco estan establecidas concretamente
sus causas y teorias fisiopatoldgicas. En cuanto
al tratamiento, existen controversias segtn di-
ferentes autores, tanto la eleccién del método de
dilataciéon de la estrechez, técnicas endoscépicas,
asi como en el seguimiento a largo plazo, donde
no hay establecido un periodo exacto para éste.
Realizamos una extensa revisiéon de literatura.

Caso clinico

Paciente femenina de 36 anos de edad, con ante-
cedentes de enfermedad de Chagas diagnosticada
a los 13 anos de edad, enfermedad de Raynaud
primario y reflujo gastroesofagico en tratamiento
con ranitidina y domperidona. Sin antecedentes
quirtrgicos, ni de intubacién orotraqueal. Consulta
por disnea progresiva, tos seca de 6 meses de evo-
lucién, y estridor laringeo de inicio 30 dias previos
a la consulta. Se realiza una laringoscopia directa
que pone en evidencia estenosis de la luz traqueal,
y una espirometria computarizada demuestra un

aplanamiento de las curvas flujo-volumen inspira-
toria y espiratoria compatible con obstruccion fija
extratoracica. Teniendo en cuenta los antecedentes
de la paciente e interpretando como posible causal
el reflujo gastroesofagico, suspende la medicacion
previa e inicia tratamiento con un inhibidor de la
bomba de protones (esomeprazol 40 mg cada 12 hs).

Ellaboratorio muestra: ANCA (anticuerpo con-
tra citoplasma de neutréfilo) negativo, anticuerpo
anti DNA doble cadena positivo (titulo 1/180, pa-
trén moteado) y FAN (factor antintcleo) negativo,
VSG (volumen de sedimentacién globular) 4, PCR
(proteina C reactiva) < 0,1. Se interpreta el anti
DNA positivo en bajo titulo como un falso positivo
secundario a enfermedad de Chagas.

Se efecttia una TCAR cervical y toracica sin
contraste que muestra estenosis subglética circun-
ferencial homogénea con una luz de 4 mm, sin otras
alteraciones patolégicas evidentes por el método
(Figs. 1y 2). En la fibrobroncoscopia (FBC) se pone
en evidencia dicha lesion, se toman multiples biop-
sias (cuatro fragmentos, el mayor de 0,1 x 0,1 cm)
cuya anatomia patoldgica revela: fragmentos dis-
gregados de mucosa traqueal revestidos de epitelio
respiratorio con metaplasia escamosa focal, corion
con fibrinohialinosis e infiltrado inflamatorio con
focos de supuracion, sin granulomas ni vasculitis.

Se realiza videoendoscopia digestiva alta con toma
de biopsias en es6fago y estémago, y manometria cu-
yos resultados no pusieron en evidencia alteraciones.

La paciente no refiere ningtin antecedente de intu-
bacion orotraqueal, ni siquiera breve. Los examenes
clinicos y de laboratorio no demuestran la presencia
de vasculitis o enfermedades del tejido conectivo.

Frente a estos resultados se asume como ESI,
habiendo descartado las entidades mas frecuentes
causales de estenosis subglética y en contexto con
los antecedentes de nuestra paciente. Se progra-
ma dilatacién con fibrobroncoscopio rigido, cuyo
resultado es favorable logrando una luz de 12 mm
aproximadamente. Posterior al procedimiento, la
paciente comenz6 tratamiento con corticoides (me-
prednisona 40 mg/dia) por inflamacién local, que
luego de 2 semanas comenzo a descender gradual-
mente hasta su retiro de la medicacion habitual asi
como también el inhibidor de la bomba de protones,
con ausencia de sintomatologia clinica. El examen
funcional respiratorio posterior al procedimiento
y en sucesivas oportunidades mostré curva flujo-
volumen normal sin evidencia de amputaciéon de
flujos con flujo-pico espiratorio normales. A los tres
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Figura 1. Corte sagital de TCAR que pone en evidencia la es-
tenosis subgldtica.

Figura 2. Corte axial de TCAR que muestra estenosis homogénea
de la luz traqueal de 4 mm (luz normal 12mm aproximadamente),
sin evidencia de compresion extrinseca.

meses de la dilataciéon endoscépica se realizé una
nueva fibrobroncoscopia, sin observarse lesiones
como tampoco re-estenosis de la via aérea.

Discusidon

La estenosis laringotraqueal en la zona del cartilago
cricoides puede clasificarse como congénita o adqui-
rida. En caso de ser adquirida responde a multiples
causas: la estenosis secundaria debida a intubacion
orotraqueal o traqueostomia es el subgrupo mas fre-
cuente sobre todo en poblacién adulta, es tipicamente
circunferencial por lesion transmural y puede ocurrir

adiferentes niveles de laringe y traquea, coexistiendo
ademas con grados variables de malacia.

En las estenosis postquirargicas las causas ha-
bituales son la tensién de la sutura anastomética
y la reseccién mayor al 50% de la longitud de la
traquea?.

Dentro de las vasculitis existen dos patologias
que afectan con frecuencia la via aérea como ser
el LES y la granulomatosis con poliangeitis (We-
gener). Generalmente, las vasculitis se manifies-
tan con un sindrome clinico sistémico de fiebre,
anorexia, astenia, artralgias, mialgias y lesiones
en piel y las biopsias muestran en los hallazgos
histolégicos inflamacion arterial, necrosis o granu-
lomatosis. La granulomatosis con poliangeitis,
puede presentarse con afeccion de via aérea como
Unica manifestacion clinica, en cuyo caso lo més
frecuente es que se trate de estenosis subglética,
con una incidencia del 8-16% en menores de 20
anos de esta afeccion localizada, a pesar de tener
anticuerpos plasmaticos ANCA negativo®®. En
estos casos es caracteristica la visualizacién de
granulomas en la anatomia patolégica. En el LES
con afeccion traqueal la ESI es infrecuente y exis-
ten muy pocos casos publicados, sin un hallazgo
especifico en las biopsias. Sin embargo, en los casos
reportados ocurre la manifestacion sistémica de
la enfermedad previo o posterior al diagnéstico
de la estenosis traqueal, asi como los anticuerpos
especificos de esta enfermedad.

Existe un estudio llevado a cabo en Argentina
que demuestra la existencia de reaccién cru-
zada en pacientes que padecen la enfermedad
de Chagas entre el anticuerpo anti DNA doble
cadena y Crithidia luciliae (kinetoplasto que
contiene DNA doble cadena, que pertenece a la
familia Trypanosomatidae, que incluye patoge-
nos para el hombre como Trypanosoma cruzi y
Leishmania spp), realizado por el método de in-
munofluorescencia indirecta, si el paciente tiene
la enfermedad, puede ocurrir reaccién cruzada
y es necesario repetirla utilizando la técnica de
ELISA, como ocurri6 en nuestra paciente que
finalmente determiné resultado negativo para
Ac anti DNA doble cadena®.

En el caso de sarcoidosis puede ocurrir afec-
cion traqueal, con lesiones nodulares en la vista
macroscopica o incluso compresiéon extrinseca,
pero la anatomia patolégica con granulomas con
nucleo de histiocitos epitelioides es determinan-
te para el diagnostico, aunque generalmente es
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multisistémica. El tratamiento especifico tanto
en granulomatosis con poliangeitis, en LES como
sarcoidosis es la utilizacién de glucocorticoides e
inmunospresores junto con tratamiento quirtrgico
o endoscopico local.

En la tuberculosis, causada por mycobacterium
tuberculosis, lo més frecuente es la localizacion
pulmonar, pero puede ocurrir afectacion traqueal
y/o endobronquial (10-35% afeccion cabeza y cuello),
donde se evidencia en la biopsia granulomas caseifi-
cantes y tincién bacilo-4cido-alcohol resistente po-
sitiva. Requiere tratamiento antibiético especifico,
y tratamiento quirtrgico en algunas ocasiones®.

La policondritis recidivante, poco frecuente,
multisistémica, tiene origen autoinmune, hay in-
flamacién y destruccién cartilaginosa con posterior
fibrosis, con compromiso frecuente de laringe y
traquea superior.

La traqueobroncopatia osteocondroplésica, de
muy baja frecuencia, compromete el arbol bron-
quial con maultiples nédulos submucosos osteo-
cartilaginosos?’.

El rinoescleroma es causado por klebsiella ri-
noescleromatis, endémica de América central, Sud-
américa, Asia, Africa, Europa del este. Se presenta
con especial compromiso laringo-traqueal, lesién
de aspecto granulomatoso, en la que hay linfocitos,
abundantes células plasmaéticas con cuerpos de Rus-
sell y las denominadas células de Mikulicz, y en su
citoplasma hay granulaciones gramnegativas'® 11,

El reflujo gastroesofagico causa inflamacién
créonica de la mucosa y submucosa laringea y tra-
queal, pudiendo generar estenosis circunferencial
homogénea, sin afectacion cartilaginosa, asi como
altera el pH local'? 13,

Si bien no existe un algoritmo estandarizado
para descartar todas las etiologias posibles de es-
tenosis subglética, los estudios complementarios
se adecuan a cada paciente.

En cuanto a la sintomatologia general de la es-
tenosis subglética las principales manifestaciones
son la disnea y el estridor laringeo, puede también
ocurrir tos, disfonia, cianosis o sibilancias y cam-
bios en la voz, que se correlacionan con el tiempo
de instauracion y grado de estrechez, y que son
comunes a todas las etiologias. Es necesario reali-
zar estudios complementarios para descartar otras
etiologias, rutina de laboratorio con volumen de
sedimentacién globular, serologias. Cada paciente
debe estudiarse de acuerdo a la sospecha diagnos-
tica y causal de la estenosis. La clasificacion mas

utilizada en esta patologia y de mayor aplicabilidad
para determinar el tipo de manejo es la de Myer
y Cotton de 1994, definida segtin el porcentaje de
obstruccion del lumen de la via aérea?®.

La estenosis subglética idiopatica (ESI) es poco
frecuente, afecta a mujeres principalmente entre
30 y 50 anos, sin causa aparente. Su incidencia
y fisiopatologia se desconocen; algunos autores
han sugerido la participacién hormonal aunque
no se demostraron receptores estrogénicos'* 1°.
Se caracteriza por ser una inflamacién lenta y
progresiva de la traquea, aunque no esta del todo
clara su etiologia y la incidencia de recurrencias.
Hay un estudio de cohorte retrospectivo publicado
en 2014 que reunié pacientes femeninas en su gran
mayoria, con diagnéstico ESI (n = 110). La fisio-
patologia de ESI planteada por los autores habla
de lesiones que ocurren en la mucosa laringo-tra-
queal con curacién anormal y excesiva respuesta
fibroproliferativa. En este estudio el objetivo fue
evaluar la eficacia del tratamiento endoscépico con
vaporizacién laser sin dilatacion, y con infiltracién
de corticoides y mitomicina C a nivel lesional. La
recurrencia a los 5 anos fue del 60%?1.

El diagnéstico definitivo de la estenosis subgléti-
ca se realiza mediante FBC, complementando con
una TCAR y reconstruccién tridimensional para
evaluar si la estenosis es segmentaria o parcheada,
y la disposicion de los tejidos adyacentes, toma de
biopsias para anatomia patoldgica y cultivos en
caso de sospecha de causa infecciosa.

El tratamiento se realiza mediante via endos-
copica con fibrobroncoscopio rigido, balén o laser,
o via quirtrgica con reconstruccién de via aérea
del segmento afectado. No existe consenso en el
mejor tratamiento disponible, este debe ajustarse
a cada caso particular y la experiencia del endos-
copistal™® ,

En el estudio retrospectivo publicado en marzo
de 2014 en la revista Laryngoscope se incluyeron
92 pacientes con estenosis subglética por multiples
causas, y se evalud la respuesta al tratamiento
utilizando siempre la endoscopia aunque con
diferentes técnicas; el 45% requiri6é sélo un pro-
cedimiento de dilatacién, mientras que los casos
que requirieron un nuevo procedimiento fue a los
14 meses aproximadamente de la primer interven-
cién. No hubo diferencias significativas entre las
diferentes técnicas de dilatacion endoscépica, y el
uso de mitomicina C local no retrasé la necesidad
de una nueva intervencion? 2.,
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En el caso de nuestra paciente, se descartaron
las posibles patologias causantes de esta entidad, y
se diagnosticé ESI. Continda con seguimientos pe-
riédicos con examen fisico y curvas flujo-volumen,
sin evidencia de recurrencia a los nueve meses del
diagnéstico, incluso la nueva FBC a los tres meses
de la dilatacion no mostré lesiones en via aérea.
Han pasado nueve meses del diagnéstico y trata-
miento endoscépico sin recidiva. Si bien es poco
tiempo para asegurar ausencia de recurrencia'®,
se controlara a la paciente periédicamente.

La importancia del caso radica en que la este-
nosis subglética es frecuentemente secundaria y
se expresa en contexto de las patologias nombra-
das previamente pero no es tan frecuente que su
causa sea idiopatica. Asies como también varia el
tratamiento médico en muchos casos.

No existe un valor como punto de corte para rea-
lizar dilatacién, sino que depende de los sintomas
del paciente y de la etiologia. La clinica de estenosis
laringotraqueal es similar en todas las patologias
causales, por lo tanto, el diagnéstico debe basarse
en la biopsia, el sindrome clinico general de cada
paciente y el laboratorio con serologias y anticuer-
pos; en caso de que no se halle patologia causal, la
entidad se llamara estenosis subglética idiopatica.
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