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RESUMEN

La malacia se refiere a “reblandecimiento” y, en terminologia médica, generalmente se refiere a
cartilago o hueso. La traqueomalacia (TM) se refiere a una debilidad de la traquea,
frecuentemente debido a reduccion y/o atrofia de las fibras elasticas longitudinales de la pars
membranosa, o deterioro de la integridad del cartilago, de modo que en la via aérea es mas
blanda y susceptible al colapso.

El colapso de la via aérea puede ser atribuible al estrechamiento de la pared posterior por el
movimiento dindmico y/o en combinacion con una region de colapso anterior fijo. Si todo el
cartilago y el anillo se configuraen formade U invertida o incluso en formade arco, la membrana
posterior es mas ancha y dinamica permitiendo el colapso hacia la luz de la via respiratoria
durante la espiracion y los periodos en los que la presién intratoracica aumenta. Se puede
presentar en forma localizada o difusa, alterando soélo la traquea (traqueomalacia, TM), los
bronquios (broncomalacia, BM) o latragqueay los grandes bronquios (traqueobroncomalacia,
TBM).

Se sospechade una incidencia estimada entre 1 en 1500 y 1 en 2500 nifios. Se ha informado
traqueobroncomalacia hasta el 15% de los lactantes y el 30% de los nifios menores de 3 afos
gue se sometieron a unaevaluacion broncoscopica por dificultad respiratoria. Las caracteristicas
clinicas del colapso malacico de las vias respiratorias en los lactantes, durante la espiracion
caracteristicamente presentan disnea, estridor y marcada cianosis. Existen varias clasificaciones,
sin embargo, lo mas utilizado se define como congénitay adquirida, sin establecerse un origen
Unico y asociandose como alteracion principal la embriogénesis en las primeras semanas del

desarrollo de la via respiratoria.

La fisiopatologia no es consecuencia de una sola causa, las alteraciones en el momento de
expresion o en los componentes que dan soporte estructural al cartilago pueden alterar las
propiedades mecéanicas del cartilago traqueal. El coladgeno tipo Il tiene el rol dominante en la
tensién del cartilago. El coladgeno tipo | tiene un rol mas importante en la formacion de la via

aérea.

LaTM adquiridaes mas comun que la formacongénita. Hay un predominio masculino de la f orma
adquirida, pero la razén de ello es desconocida. La compresion afecta la integridad de la pared
traqueal y aumenta la distensibilidad sobre la del tejido traqueal adyacente, las estructuras

implicadas en el desarrollo de TM secundaria a través de la compresion incluyen anomalias



cardiovasculares, trastornos esqueléticos, gastroesofagicas y pulmonares, siendo la mas
frecuente lafistulatraqueoesofagica.

Se puede clasificar y evaluar el porcentaje de mortalidad asociado, divididos en:
Clase 1: segmento corto.

Clase 2: estenosis extensa sin enfermedad cardiaca o pulmonar.

Clase 3: cualquier estenosis con enfermedad cardiaca o pulmonar.

La TBM se hadividido en formas sintométicamente leves, moderadas y graves. Las formas leves
pueden presentarse con tos metalica e infecciones del tracto respiratorio recurrentes o
persistentes, la cual puede no ser diagnosticada ya que tiene un curso autolimitado. La TBM
moderada también cursa con tos e infecciones prolongadas del tracto respiratorio, pero estos
pacientes requieren tratamiento con nebulizadores y antibiéticos. Los pacientes con TBM grave
presentan estridor, tos, retraso del crecimiento, neumonias recurrentesy episodios de apnea. El
diagnéstico de TBM es dificil en nifios debido al pequefio calibre de la via y la frecuencia
respiratoria rapida.

Se ha sugerido que la broncoscopia sea el estandar de referenciapara la evaluacion de la via
respiratoria; sin embargo, la evaluacion suele ser subjetiva, dependiendo de la técnica y la
experiencia del operador. La broncoscopia flexible ha ofrecido mejores resultados que la
broncoscopia rigida, ya que permite la ventilacibn espontanea del paciente con menos
interrupciones durante el estudio.

La gravedad de la TBM es clasificada adicionalmente como leve (50-74%), moderado (75-90%)
o grave (>90%), segun el porcentaje de colapso de lavia aérea.

El manejo para valorar el tratamiento del paciente pediatrico es complicado ya que la TBM se
adapta con las necesidades del nifio, edad, porcentaje de colapso y distribucion de la malacia;

gravedad de los sintomas, y la presenciade compresion extrinsecade lavia aérea.



MARCO TEORICO

Embriologia de la via aérea

El desarrollo embriolégico de la via respiratoria inicia a partir del intestino primitivo forma
un tubo ciego a lo largo de todo el embrién. Este tubo se encuentra entonces tanto en la
region caudal como la region cefalica del embrion. Esta formado por tres porciones seguin
la region en la cual se ubique cada una, el intestino medio, intestino anterior que se
encuentra cefdlico y el intestino posterior en regién caudal. Sin embargo, con respecto a
su desarrollo, el intestino primitivo se divide en cuatro secciones o segmentos en lugar
de tres. El intestino faringeo o faringe, el cual tiene especial importancia en el desarrollo
de la cabeza y el cuello; un intestino anterior, que se encuentra en relacion con el tubo

faringeo, ademés de un intestino medio y, por ultimo, el intestino posterior.

De manera temprana el esbozo pulmonar se comunica de forma amplia con el intestino
anterior, pero pierde esa comunicacion directa conforme el esbozo pulmonar se extiende
hacia caudal. A partir de ese momento, el esbozo pulmonar e intestino anterior, quedaran
separados por la aparicion de dos rebordes longitudinales a los cuales se les denomina
rebordes traqueoesofagico. Después de su aparicion, la fusion de estos rebordes dan
lugar al tabique traqueoesofagico, con lo cual el intestino queda dividido en una porcion
dorsal que conforma el eséfago, y en una parte ventral que forman la traquea y los

esbozos pulmonares.

El mesodermo esplacnico da lugar a los cartilagos traqueales, verdadero esqueleto
traqueal, tiene una forma caracteristica cilindrica por su cara anterior y plana por su cara
posterior. El epitelio de revestimiento interno de la laringe, la traquea, los bronquios y
pulmones son de tipo endodérmico. Cuando se separa el intestino anterior de lo que ya
es esbozo pulmonar, se forman la traquea y las dos evaginaciones laterales que se
conocen como esbozos pulmonares. Para la quinta semana ambos esbozos pulmonares
se agrandan y forman los bronquios principales, izquierdo y derecho. Posteriormente el
bronquio principal derecho se va a dividir en tres bronquios lobares (secundarios),

mientras que el bronquio izquierdo se dividira solamente en dos bronquios lobares.
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Al final de la quinta semana, los bronquios secundarios, se dividen en forma rapida y
dicotomica hasta formar 10 bronquios segmentarios (terciarios) en el caso del pulmén
derecho y 8-10 compartiendo en el pulmén izquierdo, uno para cada segmento del
pulmon. De esta manera se crean los segmentos broncopulmonares que se distinguen
en el pulmén de un adulto. Al final del sexto mes se han originado aproximadamente 17

generaciones de subdivisiones.

Las ramificaciones del arbol bronquial son reguladas por interacciones epitelio-
mesénquima por induccién molecular, que se dan entre el endodermo de los esbozos
pulmonares y el mesodermo esplacnico que los rodea. Mientras se forman nuevas
divisiones del arbol bronquial y este se desarrolla, los pulmones adoptan una posicion
cada vez mas caudal de modo que al momento del nacimiento la bifurcacion de la traquea

guede a nivel de la cuarta vértebra toracica.

Hasta el séptimo mes de desarrollo intrauterino los bronquiolos se dividen continuamente
en conductos cada vez més pequefos, este periodo se conoce como fase canalicular y
abarca de la semana 16 a la 26 de la gestacion. En esta fase, la vascularizaciéon aumenta
en forma constante y cada bronquiolo terminal se divide en dos o mas bronquiolos

respiratorios, los cuales a su vez se dividen en tres a seis conductos alveolares.1:2.3.4
La formacion del septo traqueoesofagico se da junto con la formacion del brote pulmonar

primario. La expresion temprana de Nkx2.1 y Shh demarca el limite dorsoventral del

endodermo del intestino anterior, distinguiéndose el primordio pulmonar del es6fago.514
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Figura 1. Etapas sucesivas en el desarrollo del sistemarespiratorio a partir del intestino anterior primitivo. (A-C) Vistas
laterales de la parte caudal de la faringe primordial que muestran el diverticulo respiratorio y particién del intestino
anterioren el eséfago y la yema laringotraqueal. (D—F) Secciones transversales queilustran la formacion del tabique
traqueoesofagico y mostrando como separa el intestino anterior en la laringe traqueal y el es6fago. (De Moore KL,
Persaud TVN: El sistemarespiratorio. En Moore KL, Persaud TVN, editores: El ser humano en desarrollo: embriologia

clinicamente orientada, ed. 8, Filadelfia, 2008, WB Saunders).?

Definicion

La malacia se refiere a “reblandecimiento” y, en terminologia médica, generalmente se
refiere a cartilago o hueso. La traqueomalacia (TM) se refiere a una debilidad de la
traquea, frecuentemente debido a reduccion y/o atrofia de las fibras elasticas
longitudinales de la pars membranosa, o deterioro de la integridad del cartilago, de modo
gue la via aérea es mas blanda y susceptible al colapso. La traquea intratoracica normal
se dilata con la inspiracién y se estrecha con la espiracién, como reflejo de la diferencia

entre las presiones intratoricica e intraluminal..6

La mayoria de los casos de TM son de naturaleza intratoracica tal que el estrechamiento
excesivo es mas prominente cuando la presion intratoracica es sustancialmente mayor
gue la presion intraluminal, durante la espiracion forzada, la tos o la maniobra de Valsalva.
Con menos frecuencia, la traqueomalacia es extratoracica a nivel cervical. En estos

casos, las presiones intrapleurales negativas se transmiten a la traquea extratoracica
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debido a los reflejos pleurales de manera que la via aérea superior colapsa durante la
inspiracion. La TM puede estar localizada en una porcién o puede comprometer toda la
trdquea, si los bronquios principales también estan involucrados, se emplea el término
traqueobroncomalacia (TBM). El término broncomalacia (BM) se utiliza para describir la
debilidad aislada y féacil colapso de uno o ambos bronquios principales sin compromiso

traqueal. 5:6

Epidemiologia

La incidencia de la forma congénita de TM en los nifios en general no se informa
comunmente, pero uno estudio realizado por Callaham en 1998, ha estimado que es de

1 por cada 1,445 lactantes vivos.”

La TM es la anomalia congénita mas comun de la trAquea. Puede ser un hallazgo aislado
en personas sanas. Sin embargo, en los neonatos prematuros se observa
frecuentemente; se cree que es una consecuencia de la madurez inadecuada del
cartilago traqueobronquial, ya sea de un parto prematuro o alteracion en la embriogénesis
a pesar de la gestacion normal. Algunos autores han informado que no hay predominio
de género en forma primaria de la enfermedad, mientras que otros reportaron un claro

predominio masculino.>.6.16

Una de las condiciones mas dificiles de diagnosticar, es la TBM. Se sospecha de una
incidencia estimada entre 1 en 1500 y 1 en 2500 nifios.1516 Se ha informado TBM hasta
el 15 % de los lactantes y el 30 % de los niflos menores de 3 afios que se sometieron a

una evaluacion broncoscopica por dificultad respiratoria.15:17.18
Actualmente todavia se piensa que es una condicion relativamente infradiagnosticada, y

sigue habiendo confusidbn en cuanto al diagnéstico y tratamiento adecuado por

confundirse con otras patologias que lleven al colapso traqueal, bronquial o ambos.
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Dinamica anatdémica

La relacion de cartilago/tejido blando en la traguea normal es aproximadamente de 4.5:1,
y en pacientes con TBM puede llegar a ser tan baja como 2:1. La trdquea normal y los
bronquios principales cuentan con un soporte de cartilagos rigidos en formade C anterior
y lateralmente, con la presencia de una membrana corta, posterior flexible.® Los cambios
en la presion, en parte determinado por el diametro de la via aérea durante el ciclo
respiratorio. La membrana posterior flexible se mueve hacia adentro durante la

espiracion. 20.21

El colapso de la via aérea puede ser atribuible al estrechamiento de la pared posterior
por el movimiento dinAmico y/o en combinacion con una regién de colapso anterior fijo.
Si todo el cartilago y el anillo se configura en formade U invertida o incluso en forma de
arco, la membrana posterior es mas ancha y dinamica permitiendo el colapso hacia la luz
de las vias respiratorias durante la espiracion y los periodos en los que la presion

intratoracica aumenta.22 23

Histologia

En estudios de histopatologia se ha encontrado infiltrado inflamatorio, linfocitos T y
antigeno leucocitario humano (HLA, Human Leucocito Antigeno) clase Il expresado en
los macroéfagos. La inmunohistoquimica del cartilago dafiado depende de la gravedad del
deterioro. En la malacia grave, el cartilago desaparece y el colageno lo reemplaza. En
pacientes con lesiones traqueales secundarias a ventilacion mecanica (VM) prolongada,

un tejido fibroso reemplaza el cartilago.8
La histopatologia se ha descrito con un aumento del perimetro traqueal interno y aumento

en la longitud del cartilago y con las fibras de musculatura transversal conservada y

variabilidad en las fibras longitudinales siendo mas comun en pacientes prematuros.14
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Clasificacion

Se puede presentar en formalocalizada o difusa, dafiar sélo la trdquea (traqueomalacia,
TM), los bronquios (broncomalacia, BM) o la trdquea y los grandes bronquios
(traqueobroncomalacia, TBM). Segun los hallazgos morfolégicos, se pueden identificar
trdqueas con estrechamiento coronal de sus paredes laterales (denominada traquea en
‘forma de sable”), con estrechamiento anteroposterior en formade “luna creciente” o con
reduccion lateral y anteroposterior de la luz circunferencial o concéntrica. Murgu y Coltg
proponen una clasificacion llamada FEMOS (Functional class, Etiology, Morphology,
Origin, Severity). 8.9 Este sistema tiene el inconveniente de no reflejar exactamente el
curso clinico y el pronostico. Carden y cols., propusieron otra clasificacion similar

frecuentemente usada en los estudios y las revisiones.®

En nifios, la TM y la TBM se han clasificado de varias maneras, incluso por apariencia
macroscoépica, en enfermedad "generalizada" y "localizada". Sin embargo, nos adherimos
a la divisibn mas comunmente utilizada en enfermedad congénita (también llamada

primaria) y enfermedad adquirida (también llamada secundaria).>-6

En 1973, Himal Stein y cols., clasificaron la enfermedad en 3 tipos:
Tipo 1: agrandamiento sutil difuso y simétrico del arbol traqueobronquial.
Tipo 2: agrandamiento mas evidente con diverticulos o configuracion irregular excéntrica.

Tipo 3: diverticulos y bolsas en la traquea que se extienden a todo el arbol bronquial.10

Fisiopatologia

No se ha establecido a un desencadenante especifico, ya que las causas son variadas,
sin embargo, alguna de las teorias establecen que el trastorno se produce durante la
etapa embrionaria entre las 5 a 8 semanas de gestacion, asi como también se han
identificado varios genes que podrian codificar para la formacién de los anillos

cartilaginosos.
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Algunas alteraciones en el momento de expresion o en los componentes gque dan soporte
estructural al cartlago pueden alterar las propiedades mecanicas del cartilago traqueal.
El colageno tipo Il tiene el rol dominante en la tensién del cartilago. El colageno tipo |
tiene un rol mas importante en la formacion de la via aérea.1® Por lo que suponemos que
la alteracion génica puede verse afectada en la migracion o diferenciacion durante la

transicion.

La enfermedad asociada mas frecuente es la fistula traqueoesofagica (FTE). En la
mayoria de los pacientes sanos e incluso lactantes prematuros, la TM primaria es una
enfermedad autolimitada. La mayoria los lactantes superan la condicion a la edad de 2
afos. En los pacientes con alteraciones del tejido conectivo y en asociacion con

sindromes congénitos, el defecto de la via aérea persiste pudiendo ser fatal.

La TM adquirida o secundaria es causada por la degeneracion del soporte cartilaginoso
normal de una variedad de causas. La TM adquirida es mas comun que la forma
congénita. Hay un predominio masculino de la forma adquirida, pero la razén de ello es
desconocida. La intubacién endotraqueal también se asocia a TM secundaria, se
sospecha al aumento en la lesion presentada por presion de la via respiratoria, toxicidad
del oxigeno e infecciones recurrentes. La traqueotomia también predispone al paciente
al desarrollo de TM, no solo por estoma vulnerable, sino que el sitio del manguito y el
punto de pinzamiento en el extremo distal del tubo también puede estar involucrado; el
mecanismo de accion podria ser necrosis por presion, deterioro del suministro de sangre,
infeccién o dafio de la mucosa causado por la friccién. Un porcentaje menor de casos de
TM secundaria es causado por compresion traqueal externa de varias estructuras. La
compresion afecta la integridad de la pared traqueal y aumenta la distensibilidad sobre la
del tejido traqueal adyacente, las estructuras implicadas en el desarrollo de TM
secundaria a través de la compresion incluyen anomalias cardiovasculares, trastornos
esqueléticos y pulmonares. Incluso después de la correccion quirargica de la estructura
compresiva, debilidad traqueal y el colapso puede persistir, requiriendo ocasionalmente
evaluacion y tratamiento adicionales. Las anormalidades cardiovasculares se encuentran

en 20 a 58% de los pacientes con TM. La mitad de los lactantes con TM presentan
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displasia broncopulmonar, asi como enfermedad por reflujo gastroesofagico. La TM
puede ocurrir en el entorno de un sistema nervioso autbnomo inmaduro.5.6.15.63

En una revision de articulo sobre TM en poblacion pediatrica en 2019, algunos autores
refieren la asociacion de TM con atresia esoféagica en hasta 60%. El 60.7% presentaron
sintomas respiratorios persistentes, acontecimientos aparentemente peligrosos para la
vida en 13.3% y muerte en 3.8%. El 22% requiri6 correccion quirargica de la TM.
Adicionalmente, la presencia de otras malformaciones laringotraqueales alcanzé 27.2%.
Los casos leves podrian manejarse de manera conservadora, pero los graves
habitualmente requieren cirugia (frecuentemente una aorto-pexia) asociada o no a cirugia
para el reflujo gastroesofagico, en especial si se presenta con apneas con relacion a la

presencia del reflujo gastroesofagico.11.12.13

La TM esta asociada con una morbilidad y mortalidad sustancial. Puede pasar
desapercibido o mal diagnosticado como asma u otras afecciones respiratorias,
contribuyendo a la morbilidad de la enfermedad. La gravedad clinica de TM y TBM varia

de leve a amenazante para la vida: la tasa de mortalidad por TM es tan alto como 80%.5-6

Cuadro clinico

En 1952, Holinger y cols., describieron las caracteristicas clinicas del colapso malacico
de la via respiratoria en los lactantes: durante la espiracion caracteristicamente presentan
disnea, estridor y marcada cianosis. 61

La TM, TBM, BM y la malacia de la via respiratoria pequefia pueden presentarse como
lesiones sincronicas de la via respiratoria durante las broncoscopias diagnoésticas y

terapéuticas. 23
Clasicamente, los signos y sintomas de la traqueomalacia han sido descritos como algo
gue no ocurre al nacer, sin embargo; se llega a asociar cominmente a pacientes con el

antecedente de prematurez. Posteriormente, van apareciendo insidiosamente durante las
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primeras semanas a meses de vida. El estridor espiratorio, la tos y las sibilancias de
predominio espiratorio, son inespecificos y se superponen con otros trastornos
pulmonares. Si hay malacia de la trAquea extratoracica, se puede encontrar estridor

inspiratorio.14.15

La tos caracteristica es un sonido metalico, presumiblemente el resultado del colapso
espiratorio y la vibracion de la pared membranosa flexible contra la pared anterior de la
via aérea. Lo mas probable es que la tos se deba a la yuxtaposicion de las paredes
anterior y posterior de la traquea, resultando en vibraciones recurrentes e irritacion de la
via aérea. Ademas, la dificultad respiratoria recurrente, condiciona sibilancias, cianosis,
hiperextension espontanea de la cuello y espasmos.24 Las retracciones esternales,
subesternal e intercostal se puede ver a medida que aumenta el trabajo respiratorio. Los
sintomas pueden verse exacerbados por actividades que aumentan los esfuerzos
respiratorios del nifio, incluyendo toser, alimentarse, y el llanto. Estas actividades pueden
aumentar la presion intratoracica hasta que la presion extraluminal excede la presion

intraluminal y la traquea colapsa.>:6

La TBM clasica se describi6 como una presentacion tardia en los primeros 2 a 3 meses
de vida. Sin embargo, otro trabajo ha demostrado que el 95% de los pacientes con TBM

tienen sintomas al nacer.23.25

Otros datos clinicos que acomparfan a los pacientes, son: las infecciones recurrentes del
tracto respiratorio probablemente secundario a la obstruccion parcial de la via aérea, las
dificultades para la alimentacion por dilatacion esofagica que causa compresion traqueal,
la extension espontanea del cuello que permite la apertura traqueal, el aumento del
trabajo respiratorio, las sibilancias por inflamacion de la via respiratoria pequefas, que
debe diferenciarse de la enfermedad reactiva de la via respiratoria pequefas, la cianosis

y los episodios de apnea o muerte subita del lactante.20.29

Se pueden detectar presentaciones graves de TBM al nacer que llegan a requerir

intubacion orotraqueal o el uso inicial del CPAP. Los sintomas pueden ser exacerbados
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por agitacion, tos, y la alimentacion.26 La TBM de los pacientes con fistula
traqueoesofagica, se puede diagnosticar antes de la reparacibn mediante broncoscopia,
aunque a menudo se diagnostica cuando no se logra el destete de la CPAP y no se puede
extubar después de la reparacion de la atresia esofagica. La TBM, la BM y la malacia de
la via respiratoria pequefia pueden presentarse como lesiones sincronicas de la via
respiratoria durante las broncoscopias diagnosticas y terapéuticas, que se realizan a

pacientes con otros sintomas de la via respiratoria.

La TBM se ha dividido en formas sintoméaticamente leves, moderadas y graves. Las
formas leves pueden presentarse con tos metdlica e infecciones del tracto respiratorio
recurrentes o persistentes, la cual puede no ser diagnosticada ya que tiene un curso
autolimitado y la afeccién puede resolverse a medida que el nifio crece, generalmente a
los 2 afios afos.2” La mejoria o resoluciéon de los sintomas puede estar relacionada con
el aumento del diametro de la via respiratoria durante el crecimiento del nifio, lo que
permite un mayor movimiento del aire a pesar de un estrechamiento dinamico y estéatico
similar de la via respiratoria, lo que hace que los signos y sintomas sean menos graves.
La TBM moderada también cursa con tos e infecciones prolongadas del tracto
respiratorio, pero estos pacientes requieren tratamiento con nebulizadores y antibiéticos.
Pierden las actividades escolares y pueden tener intolerancia al ejercicio con fatigabilidad
facil. Los pacientes con TBM grave presentan estridor, tos, retraso del crecimiento,
neumonias recurrentes y episodios de apnea.28 Tienen visitas frecuentes a urgencias y
aumenta el riesgo de hospitalizaciones, con mayor riesgo de intubacion y desarrollo de
bronquiectasias por infecciones pulmonares recurrentes y persistentes. La mortalidad de

la TBM grave puede llegar al 80%, como se menciond previamente.5.23
La edad promedio de presentacion suele ser muy variable en un rango de edad de un
mes hasta los 8 afos,3° sin embargo debido a la heterogeneidad de la patologia, una

sospecha clinica equivocada nos lleva al retraso en el diagnostico.

La anamnesis y la exploracién fisica son fundamentales para sospechar el diagnostico

de TBM Yy clasificacién sintomética de la gravedad. Las pruebas de funcién respiratoria,
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las radiografias simples (incluidas radiografias inspiratorias y espiratorias),
traqueogramas, broncogramas, fluoroscopia de la via respiratoria, tomografia
computarizada multicorte, resonancia magnética dinamica y la traqueobroncoscopia

directa se han utilizado para diagnosticar TBM. 23.31.32

Estudios complementarios

La TC multicorte dinamica de la via respiratoria puede ser util, especialmente para evaluar
el colapso de la via respiratoria mas distal, especificamente la via respiratoria a nivel
bronquial, pero subestima la gravedad del colapso de la via respiratoria, por lo que no se

puede utilizar para descartar TBM.

Se pueden obtener imagenes al final de la inspiracion y al final de la expiracion para
comparar la permeabilidad de la via respiratoria. Pueden evaluarse la ubicacion, las
caracteristicas y la gravedad del colapso de la via respiratoria y la compresion de esta,
aungue a menudo es menos evidente que en la broncoscopia dindmica. Los beneficios
adicionales incluyen el diagnéstico potencial de anomalias concomitantes, como

diverticulo traqueal, anomalias vasculares. 23

En la evaluacion de las anomalias extrinsecas de la via respiratoria que causan TBM, la
resonancia magnética (RM) dindmica y de seccion de cortes finos tienen la ventaja de no
exponer el paciente a radiacion ionizante, tiene la capacidad de evaluar las estructuras
vasculares sin material de contraste yodado; la RM puede producir imagenes de

diagnostico de la traquea central en nifios y adultos.3”

La RM se limita por la necesidad de anestesia general, mayor tiempo de exploracion y

menor resolucion espacial relativa a la tomografia computada. 49

El diagnéstico de TBM es dificil en nifios debido al pequefio calibre de la via y la
frecuencia respiratoria rapida.1533
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Los pacientes se integran a evaluaciones de estudios fisiolégicos con pruebas de funcion
pulmonar y caminata de 6 minutos, se administran cuestionarios estandarizados para
determinar el estado funcional (Escala de Karnofsky); escala para evaluar la
sintomatologia (Escala de disnea mMRC); evaluacion de la calidad de vida (Cuestionario

respiratorio de St. George) y calidad especifica de tos (CQLQ). 55

Algunas otras alteraciones anatomicas que debemos tomar en cuenta para orientar hacia
un diagnostico diferencial, como lo es la estenosis traqueal que se realiza
fundamentalmente endoscoépico y debe documentarse el grado de esta, la distensibilidad
de la pared traqueal, el tipo de lesion, la localizacion, la extension y la presencia o no de
malformaciones asociadas. La tomografia computarizada y la resonancia magnética
nuclear son Utiles para orientar el diagnoéstico y evaluar enfermedades congénitas
asociadas. La reconstruccion tomogréfica tridimensional traqueal y vascular es util para

la evaluacion anatomica prequirdrgica. 5960

Respecto al uso de pruebas de funcién respiratoria en la Revista de la Sociedad Europea
Respiratoria (ERS) 65, en el 2019 se publicé una revision de articulos sobre las malacias
en pediatria y la aplicacion de pruebas de funcion respiratoria, no encontrando un estudio
significativo para valorar a las malacias, lo cual no permite estimar la probabilidad de
encontrar alteraciones en las pruebas de funcién respiratoria, sin embargo en el estudio
de Boogaard, R.y cols.,%? |e realizaron espirometria a un grupo de pacientes pediatricos
con malacia reportando disminucion del FEV1, y la relacion FEV1/FVC por debajo del
predicho pero no mencionan con base en qué predichos se basaron. En la mayoria de
los pacientes, los valores de la funcién pulmonar no mejoraron con broncodilatacién. Un

ejemplo de ello se muestra en la figura 2.
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Figura 2. Curva de flujo-volumen pre y post broncodilatador tipica de un nifio con traqueomalacia: PEF disminuido,

con leve deterioro después de la broncodilatacién. Tomada de Boogaard, R.y cols.62

Broncoscopia

El papel de la broncoscopia se ha sugerido que sea el estandar de referencia para la
evaluacion de la via respiratoria; sin embargo, la evaluacion suele ser subjetiva,
dependiendo de la técnicay la experiencia del operador, y toda la via aérea no puede ser
evaluada hasta las zonas mas distales. La broncoscopia flexible ha ofrecido mejores
resultados que la broncoscopia rigida, ya que permite le ventilacion espontanea del

paciente con menos interrupciones durante el estudio.15.34.35

La broncoscopia dinamica de 3 fases se utiliza para evaluar completamente la estructura
y funcién de la via respiratoria visible. En la primera fase de la broncoscopia se realiza
con el paciente realizando respiraciones espontaneas y superficiales, lo que permite una
evaluacién previa de la comprension estatica de la trAdquea y los bronquios. Enla segunda
fase de la broncoscopia, el objetivo es ver al paciente respirando vigorosamente o

tosiendo para evaluar el movimiento dindAmico maximoy el colapso durante la espiracion.
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En la tercera fase, se eliminan todas las secreciones y se examina la via respiratoria
mientras el paciente esta sedado y la via aérea distendida a 40 cm H20 (30 cmH20 en

neonatos) para dilatar la traquea.?3

La via aérea se evalla metodicamente por regién anatémica, tipo de colapso, y la
gravedad del colapso, la ubicacién del colapso anterior, posterior o ambos, la forma del
cartilago se anota y se describe como C (configuracién normal), U o arco, se debe tener
cuidado para evaluar la via respiratoria mas pequefia para la malacia, ya sea utilizando
broncoscopios rigidos o flexibles. No existen criterios estandar para diagnosticar o
describir TBM, pero un estrechamiento superior al 50% de la luz traqueal generalmente
se considera patologico y debe correlacionarse con los sintomas del paciente. La mayoria
de los pacientes con TBM sintomaticos llegan a tener méas del 75% de estrechamiento en
la exhalacion forzada, y se sospecha que el 33% de los pacientes con TBM

experimentaran un colapso intermitente y completo de su luz traqueal. 15:36

La traquea se divide en 3 secciones de proximal a distal para describir la ubicacion de la
malacia como sigue (figura 3): T1 es cricoides a la entrada torécica, T2 es la entrada a
la arteria innominada y T3 es la innominada a la parte superior de la carina. La carina en
si se evalia de forma independiente; el bronquio principal izquierdo se divide en 3
secciones: L1 a L3 de proximal a distal, con L2 definido como el segmento donde el
bronquio cruza sobre la aorta descendente; el bronquio principal derecho se divide
aproximadamente a la mitad a lo largo, de proximal a distal, y designados R1y R2. Las
estructuras que comunmente causan compresion de segmentos anatomicos son los
siguientes: T1l se comprime con mayor frecuencia por bocios tiroideos 0 quistes
congénitos del cuello o masas, T2 puede ser comprimido por la arteria innominada a su
izquierda superficie anterior, la compresion T3 a menudo se asocia con la aorta
anterolateralmente, la compresion L1 esta asociada con la arteria pulmonar principal, L2
puede ser comprimido anteriormente por la arteria pulmonar izquierda arteria y
posteriormente por la aorta descendente, la compresion L3 es tipicamente anterior y
asociado con la arteria pulmonar izquierda, y R1 y R2 estdn comprimidos anteriormente

por la arteria pulmonar derecha. 23.36
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Airway segment classification Figura 3. Divisiones anatémicas de la via respiratoria central. L1,

bronquio principal izquierdo nivel 1; L2, nivel 2 del bronquio principal

\ [ izquierdo; L3, bronquio principal izquierdo nivel 3; LMB, bronquio

f
S"Na/rfv Cricoid cartilage
( - g

principal izquierdo. NL, normal; R, lado derecho y compresion; R1,

bronquio principal derecho nivel 1; R2, bronquio principal derecho
nivel 2; T1, traquea nivel 1; T2, traquea nivel 2; T3, traquea nivel 3.

(Tomado de Choi S. et al.) &

artery 3l MG La gravedad de la TBM es clasificada
| adicionalmente como leve (50-74%), moderado (75-
90%) o grave (>90%). El colapso maximo en TBM se

ve durante la exhalacion en lugar de al final de la

espiracion. 38

Los primeros estudios con fluoroscopia o
broncografia requerian una reduccion superior al 50% en didmetro traqueal durante la tos
0 la espiracion para el diagnéstico de malacia en la via respiratoria. El diagnostico
broncoscépico de TBM es variable con una reduccion menor del 50%, o, al menos 80%

de reduccion en el diametro anteroposterior durante la expiracion. 15.40.41

Los estudios de imagen no necesariamente se correlacionan con el estado funcional ni
con el resultado de las pruebas de funcién respiratoria. Aunque muchos criterios se
utilizan en imagenes para evaluar el grado de estrechamiento requerido para hacer el
diagnostico de TBM, es importante sefialar que estos criterios estan mal validados y por

lo tanto, la correlacion debe estar dada principalmente por el estado clinico del paciente.

21,42

La broncografia se consideraba un método mas sensible para el diagnostico de TBM en
comparacion con la broncoscopia porque no se ve afectada por la colocacion de stents
ni por la distorsion de la via aérea. Sin embargo, tiene varias limitaciones: la broncografia

es invasiva y requiere un de personal capacitado para la intubacién y canulaciéon de la
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trdquea y para inyectar el medio de contraste en la via respiratoria. Ademas, se expone
al paciente aradiacion y actualmente se encuentra en desuso. 1°

La broncoscopia flexible se realiza bajo anestesia general con el nifio ventilando
espontdneamente, y es superior a la broncoscopia rigida en la evaluaciéon de la dindmica
cambios en las vias respiratorias y la capacidad de proporcionar una visualizacion sin
interrupciones de la via respiratoria distal. Es capaz de demostrar anomalias
estructurales, evaluar la dinamica de la via respiratoria y las presiones de permeabilidad,
y cuantificar la extension de la via respiratoria involucrada, que se correlaciona
estrechamente conla morbilidad. La broncoscopia es relativamente bien tolerada a pesar
de las posibles complicaciones que van desde reacciones menores como estimulaciones
vagales, nduseas y vomitos, arritmias, incluso reacciones graves que incluyen aumento
repentino de la presion intracraneal, edema pulmonar, laringoespasmo, broncoespasmo
y desaturacion. Sin embargo, la broncoscopia flexible es dificil en nifios con un volumen

de reserva espiratoria limitrofe y via aérea de pequefio calibre. 15.34.35

En comparacion, la broncoscopia rigida proporciona un mejor control de la via respiratoria
gue la broncoscopia flexible y permite la ventilacion en nifios con volumen de reserva
espiratoria. También se realiza bajo anestesia general y estd contraindicado en nifios con
columna cervical inestable o movimiento limitado de la columna cervical. Los riesgos de
la broncoscopia rigida incluyen lesiones en los dientes, las encias y las cuerdas vocales,

ruptura y/o laceracion traqueobronquial, sangrado y muerte. 15

La broncoscopia es invasiva y esta limitada por una visualizaciéon relativamente pobre de
los datos anatomicos detalle de las estructuras paratraqueales, particularmente en
pacientes obesos. En algunos articulos se menciona que la broncoscopia tiende a
subestimar el grado de colapso presente y dinamica del flujo de aire y, por lo tanto, la
evaluacion de la via respiratoria la reactividad puede verse afectada por la presencia del

broncoscopio dentro de la via respiratoria.43
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Una limitacion importante de la broncoscopia es la incapacidad de pasar el broncoscopio
a zonas mas distales o a cualquier punto de estrechamiento dentro del &rbol
tragueobronquial debido a preocupaciones sobre la potencial interferencia con el
intercambio de gases en la via respiratoria mas distal. Los broncoscopios
extremadamente estrechos utilizados para visualizar la parte distal la via respiratoria
también son dificiles de maniobrar debido a la tendencia del instrumento para caer contra

la pared posterior de la traguea. 4344

Los estudios de imagenes tradicionales realizados al final de la inspiracion no permiten

la evaluacion de la colapsabilidad de la via respiratoria. 1745

La videofluoroscopia se ha utilizado para diagnosticar, localizar y evaluar el grado de
gravedad de esta condicion. Este método es no invasivo y rapido, con alta especificidad
(94-100%) para la TBM.46 Ademas, no requiere administracion de contraste o la
cooperacion del paciente. Permite la evaluacion de la via aérea durante la alimentacion
o el llanto, a diferencia de la broncoscopia o broncografia. Sin embargo, este método esta
limitado por su visualizacion relativamente pobre de los detalles anatémicos de la trdquea
y estructuras paratraqueales, dificultad para mostrar las paredes anteroposterior y lateral
de la trAquea, interpretacion subjetiva, dificultad para visualizar completamente la via
aérea, particularmente en pacientes obesos, y tendencia a subestimar el grado de
colapso en comparacion con la broncoscopia, particularmente en el diametro
anteroposterior. 47-48 (Figura 4). Imagenes tomadas por videobroncoscopia del servicio
del archivo de broncoscopia pediatrica del Instituto Nacional de Enfermedades
Respiratorias (INER).
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Figura 4. A) TM en tercio superior de la traquea, por debajo del cono elastico. B) TM con fistula traqueoesofagica

en tercio medio de la traquea. C) BM del bronquio principal izquierdo. D) BM del bronquio principal derecho. E) BM
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en tercio medio e inferior del bronquio principal izquierdo. Imagenes tomadas por videofluoroscopia del servicio del

archivo de broncoscopia pediatrica del INER.

Tratamiento

El manejo del paciente pediatrico es complicado ya que la TBM tiene diferentes
manifestaciones y repercusiones dependiendo delas necesidades del nifio, edad,
gravedad y distribucién de la malacia; severidad de los sintomas, y la presencia de

compresion extrinseca de la via aérea.

Se prefiere un enfoque conservador inicialmente en el paciente pediatrico con TBM de
leve a moderada, ya que los sintomas son autolimitados en aquellos con enfermedad
primaria y, a menudo, se resuelve alos 2 afios a medida que se fortalece el cartilago
traqueal y se endurece con el crecimiento y desarrollo normales. Este enfoque se centra
en el tratamiento preventivo y sintomatico, como la fisioterapia pulmonar, oxigenoterapia
humidificada y tratamiento de infecciones respiratorias. Los broncodilatadores, al relajar
el masculo liso de la via respiratoria central, pueden empeorar la obstruccién causada
por la TBM, que se ve en las pruebas de funcion pulmonar como una caida dramética en
el flujp méximo y solo debe usarse si el nifio tiene asma concomitante. El tratamiento
eficaz del reflujo gastroesofagico asociado podria disminuir, si no resuelve, los sintomas

leves. 50,51

Inicialmente, un enfoque de tratamiento médico para la TBM leve a moderada se favorece
con terapias complementarias que incluyen tratamientos con nebulizadores de solucion
salina hipertonica para diluir las secreciones de la via respiratoria y facilitar su eliminacion,
corticosteroides inhalados en dosis bajas para disminuir la inflamacion de la via
respiratoria y secreciones, bromuro de ipratropio inhalado para disminuir las secreciones
y fisioterapia toracica para movilizar las secreciones. Se necesita un seguimiento
estrecho para evaluar la respuesta al tratamiento y documentar a los pacientes cuya

afeccién progresa sintométicamente a pesar de la atencion médica tratamiento.

La presion positiva continua en la via respiratoria y la presion positiva con binivel son

tratamientos no invasivos para la TBM. Ambos tratamientos aumentan la presion
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intraluminal y el diferencial de presion transmural elevado puede ayudar a abrir la via
respiratoria, 10 que puede mantener una minima permeabilidad traqueal efectiva durante
la exhalacion y la tos. Sin embargo, si los pacientes requieren asistencia respiratoria
durante el dia, estos tratamientos pueden limitar la alimentacion oral, desarrollo del habla,
desarrollo facial y conductual. Anteriormente y en los inicios para el tratamiento de la
TBM, la traqueostomia y la ventilacion mecanica fueron los pilares del tratamiento. Sibien
la traqueostomia facilita la alimentacion oral, la necesidad de ventilacion mecanica
también puede impedir la adquisicion del lenguaje. Ademas, la traqueostomia pediatrica
es asociada con riesgos y es una carga para los cuidadores. La tragueostomia también
se han utilizado tubos sin ventilacion mecanica para stent la via aérea y eludir el area de
colapso. Como era de esperar, este enfoque da como resultado la necesidad de tubos
de traqueostomia personalizados, cambios frecuentes de tubos y tejido de granulacion

traqueal. 23

Para niflos con sintomas mas graves y progresivos que no responden al manejo
conservador, la ventilacion continua con presion positiva o intermitente, la colocacion de
stent y las intervenciones quirdrgicas son algunas alternativas de tratamientos
opcionales.

En nifios con obstruccién importante de la via aérea y potencialmente mortal, requiere
manejo de cuidados intensivos con intubacion, intervenciones mas invasivas incluidas la
colocacion de stent y la correccion de los defectos coexistentes principalmente si son
cardiacos y potencialmente curativos sin necesidad de cuidados de apoyo continuos. 15
Los cuatro tipos principales de stents de via aérea son: de silicona, metalicos expansibles
mediante balén, metdlicos autoexpansibles, y biodegradables. El stent ideal debiera ser
de fécil insercion y retiro, proveer una adecuada expansion de la via aérea, ser bien
tolerado por el organismo, no interferir con la funcion mucociliar, tener una adherencia
segura a la pared traqueobronquial y estar disponible en una amplia gama de tamafios.
56,57 En la actualidad, ninguno cumple con todas estas caracteristicas. Debido a sus

complicaciones, el uso de stents en TM en el paciente pediatrico se limita generalmente
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a uso paliativo, cuando otros tratamientos quirdrgicos han fallado, o para estabilizar la via

aérea después de una cirugia. 11.58

Los stents endoluminales de la via respiratoria pueden restaurar y mantener la via
respiratoria  permeables, produciendo una mejoria significativa en la disnea vy
espirometria. Las secreciones se pueden expectorar mas facilmente con el stent
colocado, pero la produccion de esputo puede ser exacerbado por la presencia del stent
dentro de la via aérea, y los stents pueden ser obstruidos por taponamiento mucoso. En
la BM, hay un cambio continuo en el tamafio y la forma de la via respiratoria durante el
ciclo respiratorio, en consecuencia, el contacto entre el stent y las paredes de la via
respiratoria se alteran constantemente y, por lo tanto, predisponen a la migracion o

fractura del stent. 52.53

Los stents metalicos tienen menos probabilidades de migrar, son capaces de un cierto
grado de compresion dinamica y preservan el aclaramiento mucociliar, sin embargo, hay
desventajas sustanciales para los stent metalicos: la extraccion es dificil, tendencia a
epitelizarse vy, por lo tanto, posibilidad de estenosis recurrentes, propension a fracturasy
colapso, necesidad de colocar nuevos stents adicionales, migracion y posterior dilatacion

del stent a medida que paciente crece.

La tragueostomia podria evitar el segmento malacico afectado y es particularmente Util
en la obstruccion aguda de la via respiratoria. Sin embargo, puede complicarse con TM
secundaria y estenosis en el sitio de la estoma y puede exacerbar la malacia difusa si
pasa por alto la funcién fisiolégica de la glotis para mantener una presion transmural
positiva para la permeabilidad de la via respiratoria. Otras desventajas incluyen
broncoespasmo recurrente, decanulacion dificil y necesidad de aumentar la longitud del

stent con crecimiento del nifo.

La reseccion traqueal se ha utilizado en nifios con TBM focal postintubacion, con un

resultado de bueno a satisfactorio con una tasa de mortalidad del 2%. 15
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La traqueoplastia es ideal para nifios con TBM difusa caracterizada por una configuracion
semilunar causado por el ensanchamiento de la pared membranosa posterior. Se utilizan
materiales como malla marlex (rejilla cristalina de refuerzo de membrana silastica,
polipropileno y polietileno de alta densidad), astillas de hueso, injertos de fascia, protesis
plastica, injertos de cartilago costal autélogo e injertos de duramadre para remodelar la
pared de la via respiratoria y reforzar la membrana posterior. Sin embargo, puede que no
trate adecuadamente las lesiones bronquiales distales y podria no ser tolerado bien por
ninios con condiciones complicadas. Los stents traqueales externos, como anillos
ceramicos biocompatibles y biopolimeros reabsorbibles se han recomendado para casos
graves. Estos se asocian con una reaccién de la mucosa minima, lo que permite la
eliminacién normal de secreciones, y no necesitan retirarse una vez que se logre la

estabilidad traqueal. 1554
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La sospecha de malacia de la via aérea (traqueomalacia -TM-, broncomalacia -BM- o
tragueobroncomalacia -TBM-) es un motivo de valoracion y exploracion de la via aérea,
sin embargo, se considera actualmente un padecimiento subdiagnosticado, ya que se
cuenta con los recursos necesarios para la realizacion de broncoscopia diagnéstica en
pocos centros del pais y el bajo indice de sospecha por parte de médicos generales,

pediatras e incluso neumaologos pediatras.

Ya que al momento no contamos con literatura reportada en nuestro pais sobre las
caracteristicas clinicas de los pacientes con esta patologia, consideramos necesario
realizar el presente estudio para describir el cuadro clinico, comorbilidades que
presentan, tiempo de evolucion, tratamiento que se da actualmente, logrando asi dar a

conocerlos y mejorar las estrategias de su diagnostico y tratamiento.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cuales son las caracteristicas clinicas de los pacientes con malacia de la via aérea
inferior (TM, BM o TBM) en nuestra poblacion pediatrica del Instituto Nacional de

Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas?

JUSTIFICACION

Las malacias de la via aérea baja son una patologia subdiagnosticada. Existe reporte de
un estudio en 2012 sobre la prevalencia de malacia calculada de 1500 a 2500 pacientes
por cada 100 000 habitantes en el paciente pediatrico en otras poblaciones, y siendo el
INER un centro de referencia que puede dar diagndstico a éstos pacientes mediante
broncoscopia y seguimiento, se plantea el presente estudio para describir las

caracteristicas clinicas, datos demograficos, comorbilidades, lo que contribuira ala mayor
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sospecha clinica, mejor valoracion clinica del paciente, diagnéstico temprano y el
tratamiento oportuno de ésta patologia.

Dado que en México no existen reportes de la literatura sobre las caracteristicas clinicas
de los pacientes con TM, BM o TBM, se presenta el siguiente protocolo para obtener la

informacién necesaria.

HIPOTESIS

No requiere hipétesis por ser un estudio observacional.

OBJETIVOS

Objetivo Principal
Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con malacias de la via aérea inferior
(TM, BM y TBM) diagnosticados en el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias

Ismael Cosio Villegas, en la poblacién pediatrica mediante broncoscopia.

Objetivos Especificos
Mostrar el cuadro clinico caracteristico de los pacientes diagnosticados con malacias de
la via aérea inferior (TM, BM, TBM).

Objetivos Secundarios
1. Enumerar datos demograficos, edad, sexo de los pacientes, tiempo de evolucion
del padecimiento hasta llegar al diagnéstico.
2. Describir la frecuencia de los diferentes tipos de malacias de la via aérea inferior
3. Mencionar las principales comorbilidades asociadas.

Identificar agentes infecciosos asociados al momento del diagnostico.
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5. Mencionar el tipo de broncoscopia utilizada para el diagnéstico y la frecuencia de
complicaciones en su realizacion.

6. Evaluar la citologia del lavado bronquial o bronquioalveolar de los pacientes.

7. Describir la funcion pulmonar de los pacientes en caso de que haya podido ser
evaluada.

8. Enumerar estrategias de tratamiento brindadas a los pacientes.

MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio
Se realiz6 un estudio observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo.

Descripcion general del estudio
A. Lugar de estudio: Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio
Villegas (INER).

B. Descripcion de la poblacion de estudio: Todos los pacientes pediatricos menores

de 15 afios sometidos a broncoscopia de octubre 2016 a octubre de 2021.

C. Procedimientos del estudio

Se tom6 la poblacion descrita registrada en la base de datos del servicio de Broncoscopia
Pediatrica quienes se les habia realizado broncoscopia diagnostica o terapéutica en el
periodo referido, con diagndstico de malacia de via aérea inferior y se revisaron los

expedientes correspondientes.

Se evalué las caracteristicas clinicas pre y post broncoscopia, malformaciones
asociadas, los hallazgos anatomicos, complicaciones y los resultados de bacteriologia y

patologia.
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D. Descripcion de los procedimientos del estudio

Broncoscopia flexible: Es un procedimiento invasivo que sirve para visualizacion de la via
respiratoria, el cual puede ser diagnostica, terapéutica y/o ambas, se realiza bajo
condiciones de anestesia general en una sala de quiréfano e incluso puede realizarse a
pie de cama si las condiciones del paciente lo permiten, se introduce un dispositivo
conformado por un tubo delgado por la nariz o la boca, cuenta con una camara
proyectando imagenes en tiempo real, permite las aspiracion de secreciones, toma de

cultivos, biopsia e incluso extraccion de cuerpo extrafo.

Broncoscopia rigida: Es un procedimiento invasivo para visualizar la via respiratoria, bajo
condiciones de anestesia general en sala de quiréfano, se introduce el dispositivo por
cavidad oral, pudiéndose observar imagenes directas en traquea y bronquios principales,
limitada a vias aéreas de mayor calibre, siendo diagndstica y terapéutica con
complicaciones ligeramente mayor que la flexible.

Numero necesario de sujetos de investigacion: no requiere un célculo de la muestra
mediante férmulas ya que no tiene hipétesis y no habra intervencion. En un cartel
realizado por Silva T y Del Razo en 2017, encontraron 30 pacientes con malacia de via
aérea inferior durante 2 afios, por lo que tomaremos una muestra por conveniencia de 48
pacientes ya que Neumologia Pediatrica del INER no realiz6 procedimientos de

broncoscopia pediatrica durante la pandemia por COVID-19.

E. Criterios de inclusion y exclusion
Criterios de inclusion

Pacientes pediatricos que requirieron la realizacion de broncoscopia en el Instituto
Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas, para abordaje de
enfermedad pulmonar (con diagnosticos de hemoptisis, estenosis, tuberculosis,
atelectasia, estridor, neumopatia intersticial, tos cronica, fistula traqueoesofagica,

aspiracion de cuerpo extrafio, neumonia recurrente, fallo a la extubacién, papilomatosis

35



respiratoria recurrente, bronquiectasias en estudio, asma de dificil control, alteracion de
la mecénica de la deglucién, fibrosis quistica), de cualquier sexo, edad de 1 mes a 14
afos 11 meses (es la edad estipulada para atender pacientes pediatricos en el INER).
Del 01 de octubre del 2016 al 31 de octubre del 2021 a los que se les haya diagnosticad o
TM, BM o TBM durante la broncoscopia diagnéstica o terapéutica.

Criterios de exclusion
Factores que modifiquen la estructura anatomica y/o la dimension de la via aérea (VA)

de forma secundaria:

Pacientes a los que se les haya realizado broncoscopia virtual sin broncoscopia
endobronquial.

Pacientes que a su ingreso al Instituto ya se habia realizado el procedimiento en otro

hospital.

Criterios de eliminacion
Se analizaron por separado:

Pacientes en los cuales el expediente no se encuentre o se encuentre incompleto.
2. Pacientes en los que no se mencione diagnostico broncoscépico del

procedimiento.

Pacientes con colapso dinamico de la VA, menor del 50%.

Pacientes a los que se les haya realizado broncoscopia por otros servicios del

Instituto como Cirugia de Térax.

F. Captura, procesamiento, analisis e interpretacion de la informacion

Se tomaron los nhombres de los pacientes y nimeros de expediente de la base de datos
del servicio de Broncoscopia Pediatrica, que se sometieron a procedimiento
broncoscoépico de octubre 2016 a octubre del 2021. Se revisaron los expedientes y se
recabd la informacién en hojas de recoleccién de datos. Posteriormente se concentré la

informacion en una hoja de Excel y se analizd en el programa estadistico Stata 13.
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Métodos de andlisis estadistico segun el tipo de variables: Para variables cualitativas se
utilizaran frecuencias absolutas y relativas, mientras que para las variables cuantitativas
se utilizaran el promedio y desviacion estandar en casos de tener una distribucion
paramétrica 0 en caso de tener una distribucion no paramétrica, se expresaron como
mediana (PC 5-PC95).

Programa (software) a utilizar para el andlisis de datos: Stata 13.

G. Descripcidn de las variables

Variables independientes
Malacia de via aérea inferior

Definicion conceptual: colapso dinamico de la via aérea de méas del 50% de su diametro.
Escala de medicion: categodrica, dicotomica.

Valores: si, no.

Tragueomalacia

Definicion conceptual: colapso dinamico de la via aérea de mas del 50% del diametro de
la traquea en cualquier punto de su trayecto.

Escala de medicion: categorica, dicotomica.

Valores: si, no.

Broncomalacia

Definicion conceptual: colapso dinamico de la via aérea de mas del 50% del diametro de
cualquiera de los bronquios, en cualquier punto de su trayecto.
Escala de medicion: categorica, dicotomica.

Valores: si, no.
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Tragueobroncomalacia

Definicion conceptual: colapso dinamico de la via aérea de mas del 50% del diametro de
la traquea y cualquiera de los bronquios principales en cualquier punto de su trayecto.
Escala de medicion: categorica, dicotomica.

Valores: si, no.

Variables dependientes
Edad

Definicion conceptual: tiempo que ha vivido una persona desde su nacimiento. Es la resta
gue resulta de la fecha actual menos la fecha de nacimiento.

Escala de medicion: continua.

Valores: afios.

Escala de medicion: categorica, dicotdbmica.

Valores: si, no.

Peso

Definicion conceptual: fuerza resultante de la accién de la gravedad sobre un cuerpo.
Medicion del nifio colocandolo sobre una bascula.

Escala de medicion: continua.

Valores: kilogramos.

Talla

Definicion conceptual: es la medicion de la longitud de una persona desde los pies hasta
la cabeza.

Definicion operacional: el valor que resulta de la medicion con un estadimetro desde la
cabeza hasta los pies, en los menores de un afio en posicién supina y en mayores de
esta edad en bipedestacion.

Escala de medicion: continua.

Valores: centimetros.
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Sexo

Definicién conceptual: constitucion organica que distingue entre masculino y femenino.
Aspecto fenotipico del nifio que lo distingue en hombre o mujer.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: masculino, femenino.

Prematurez

Definicion conceptual: cuando el nacimiento se produce antes de la semana 37 de
gestacion (embarazo normal dura entre 37 y 41 semanas)

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Dificultad respiratoria

Definicion conceptual: afeccidn que involucra una sensacion de dificultad o incomodidad
al respirar o la sensacién de no estar recibiendo suficiente aire. Signo manifestado por
tiraje intercostal, retraccion supraesternal, taquipnea, aleteo nasal o quejido respiratorio.
Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Edad de inicio de los sintomas

Definicion conceptual: tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta la presencia de
algun sintoma o signo de afeccion respiratoria.
Escala de medicion: continua.

Valores: meses.

Tiempo de evolucidén de los sintomas al diagnéstico

Definicion conceptual: tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta la
realizacion de broncoscopia diagnostica.
Escala de medicion: continua.

Valores: meses.
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Tos

Definicién conceptual: acto reflejo que también puede ser provocado voluntariamente,
provoca la salida de aire a gran velocidad y presion, arrastrando el exceso de moco, o0
cualquier materia extrafia o particula depositada en los bronquios o traquea.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Estertores

Definicién conceptual: son ruidos anormales durante la respiraciéon originados por el paso
de aire a los alveolos.

Escala de medicion: dicotémica.

Valores: si, no.

Sibilancias

Definicion conceptual: es un ruido inspiratorio o espiratorio agudo que aparece en el arbol
bronquial como consecuencia de una estenosis.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Taquipnea
Definicion conceptual: es un aumento de la frecuencia respiratoria por encima de los

valores normales para la edad.
Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Estridor

Definicion conceptual: Sonido que se produce al paso del aire a través de una obstruccion
en la via aérea.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.
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Broncoespasmo

Definicién conceptual: contraccion exagerada del muasculo liso bronquial ante diversos
estimulos ocasionando sibilancias.
Escala de medicion: dicotémica.

Valores: si, no.

Fiebre

Definicion conceptual: aumento de la temperatura corporal mayor o igual a 38 grados
axilar.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Desaturacion de oxigeno

Definicion conceptual: disminucion de la saturacion de oxigeno por pulsioximetria menor
a 90% a nivel de la Ciudad de México.
Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Saturacion de oxigeno

Definicién conceptual: Porcentaje de oxigeno unido a la hemoglobina, medido a través
de un pulsioximetro.
Escala de medicion: continua.

Valores: porcentaje. %

Diagnostico clinico que motivo a la broncoscopia

Definicién conceptual: Diagndstico(s) con que cuenta el paciente.

Escala de medicion: cualitativa

Valores: hemoptisis, estenosis, tuberculosis, estridor, atelectasia, estridor, neumopatia
intersticial, tos crénica, fistula traqueoesofagica, aspiracion de cuerpo extrafio, neumonia

recurrente, fallo a la extubacion, papilomatosis respiratoria recurrente, bronquiectasias
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en estudio, asma de dificil control, sibilancias persistentes, alteracion de la mecanica de
la deglucion, fibrosis quistica, otro.

Tipo de instrumental de broncoscopia

Definicién conceptual: instrumental de broncoscopia utilizado para la realizacién de
broncoscopia al paciente.
Escala de medicion: cualitativa.

Valores: flexible, rigida y combinada.

Finalidad de la broncoscopia

Definicion conceptual: la broncoscopia puede tener fines de apoyo diagnostico o
terapéutico, segun la patologia del paciente.
Escala de medicion: cualitativa.

Valores: diagnéstica, terapéutica, intervencionismo.

Complicacion

Definicién conceptual: dafio derivado de la realizacion del procedimiento broncoscopico
al paciente.

Escala de medicion: categorica, dicotomica.

Valores: si, no.

Terapéutica empleada para la malacia de via aérea

Definicién conceptual: medicamentos, medidas de soporte o quirdrgicas empleadas para
el tratamiento de la malacia de la via aérea inferior.

Escala de medicion: cualitativa.

Valores: oxigeno, broncodilatador, esteroides inhalados, esteroides sistémicos,
intubacion endotraqueal, rehabilitacion pulmonar, stent, traqueostomia, ventilacion

mecanica invasiva, ventilacibn mecanica no invasiva.
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Muerte

Definiciébn conceptual: evento resultante de la incapacidad organica de sostener la
homeostasis.

Escala de medicion: dicotémica.

Valores: si, no.

Espirometria simple alterada

Definicion conceptual: espirometria que, basados en el LIN, muestra obstruccion de la
via aérea o patrén sugestivo de restriccion.
Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Espirometria con respuesta al broncodilatador

Definicion conceptual: espirometria que, basados en el LIN, muestra un incremento del
12% en el FEV.1.
Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

Oscilometria de impulso alterada

Definicién conceptual: es una técnica que mide la resistencia de la via aérea valiéndose
de un generador externo de presién que es transmitido al arbol respiratorio, y de una
fuente productora de flujo de aire constante. Las presiones aplicadas y los cambios de
flujo de aire que resultan de esta manipulacion son analizadas por el equipo.

Escala de medicion: dicotomica.

Valores: si, no.

H. Recursos Humanos

A) Tutor de Tesis: Dra. Rosangela Del Razo Rodriguez. Médico Adscrito al Servicio
de Neumologia Pediatrica del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias
Ismael Cosio Villegas. Disefid el protocolo, apoyo en andlisis estadistico, discusion

y conclusiones, valora la posibilidad de continuar con el estudio en afios posteriores.
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B) Co-tutor de tesis: Dr. Alejandro Alejandre Garcia, Jefe de Servicio de Neumologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio

Villegas. Colaboracién en discusion y conclusiones.

C) Tesista: Dr. Moises Ruiz Villegas, Médico Residente de segundo afio de
Neumologia Pediatrica del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael
Cosio Villegas. RealizO marco tedrico, revision de expedientes, captura de datos,

colabor6 en andlisis de resultados, discusion y conclusiones.

D) Colaboradores: Dra. Teresa de Jesus Aguirre Pérez, Jefe del Servicio de
Broncoscopia y Endoscopia del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias

Ismael Cosio Villegas. Apoyo en discusion y conclusiones.

IMPLICACIONES ETICAS

El protocolo de investigacion “Caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos con
malacias de la via aérea inferior, diagnosticados mediante broncoscopia” version 1,
septiembre 2022, fue evaluado y aprobado por el Comité de Investigacion y el Comité de
Etica en Investigacion del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio
Villegas, con el cédigo asignado: C25-22, el 27 de julio del 2022 (Anexo 1).

La presente investigacion es considerada investigacion sin riesgo.

El estudio se condujo de acuerdo con las normas éticas, el reglamento de la Ley General
de Salud en Materia de Investigacion para la Salud y con la declaracion de Helsinki de
1975, revisada en 1996 en Sudafrica, asi como la buena practica clinica. Este estudio se
realiza en estricto apego a los lineamientos que dicta el Reglamento de la Ley General
de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en su Titulo Segundo Capitulo |

Articulo 17 Categoria |l.
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Confidencialidad de la informacion
Se mantiene la confidencialidad de toda la informacion obtenida de los pacientes, la
identificacion de estos se maneja con iniciales y el numero correspondiente secuencial

de acuerdo a la manera como fueron ingresados en el estudio.

Formacion de nuevos recursos humanos durante el proyecto

Este estudio es la tesis del Dr. Moises Ruiz Villegas, quien es residente de segundo afio
de Neumologia Pediatrica del INER, perteneciente a la Facultad de Medicina, UNAM,
realizada bajo la tutoria de la Dra. Rosangela Del Razo Rodriguez (INER) y co-tutoria del

Dr. Alejandro Alejandre Garcia.
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RESULTADOS

Se revisaron los expedientes y se recab0 la informacion en hojas de recoleccion de datos.
Se revisaron 48 expedientes fisicos y se complementd con expedientes electronicos, se
eliminaron 8 pacientes, los motivos fueron: 3 no se encontraron, 3 fueron procedimientos
fuera del INER por lo que no se contaba con expediente, 1 no contaba con expediente

completo y 1 no cumplia con el diagnostico de malacia.

La mediana de la edad fue de 2 afos, (0.15-14 afios), con una mediana de edad al
diagnostico de 9 meses (0-168 meses). Veinte pacientes (50%) fueron de sexo femenino,

la tabla 1 describe la frecuencia de las comorbilidades de nuestra poblacion:

Comorbilidades n (%)
Reflujo gastroesofagico 27 (67.5)
Rinitis 16 (40)
Tabaquismo 14 (35)
Prematurez 12 (30)
Exposicién a biomasa 11 (27.5)
Cardiopatias 9(22.5)
Dermatitis atopica 7 (17.5)

Tabla 1. Frecuencia de las comorbilidades en nuestra poblacion.

Los sintomas y signos clinicos mas frecuentes de los pacientes antes de la realizacion
de la broncoscopia fueron la presencia de estertores en 24 pacientes (61.54%), seguido
por tos crénica (55%), como se muestra en la tabla 2. La saturacion de oxigeno del

paciente antes del procedimiento tuvo una mediana de 92% (79.5-95%).
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Sintomas antes de la broncoscopia n (%)
Estertores 24 (64.54)

Tos cronica 22 (55)

Sibilancias 18 (45)

Taquipnea 18 (45)
Desaturacion 17 (45.5)
Estridor 15(37.5)

Datos de dificultad respiratoria 12 (30)
Disnea 7(17.5)

Tabla 2. Sintomas Yy signos previos a la broncoscopia en la poblacion de estudio.

El motivo de sospecha clinica por lo que se realizd la broncoscopia destaca el estridor en
estudio y la neumonia recurrente. En la tabla 3 se muestra la frecuencia de los
diagnésticos clinicos e indicaciones de broncoscopia, ningin paciente tenia hemoptisis,

alteraciéon de la mecanica de la deglucién, sindrome de fuga aérea, ni fibrosis quistica:

Diagnéstico clinico n (%)
Estridor 13(32.5)
Neumonia recurrente 11 (27.5)
Tos cronica 5(12.5)
Asma 5(12.5)
Estenosis 5(12.5)
Atelectasia 4(10)
Fallo a la extubacion 3(7.5)
Fistula traqueoesofagica 3(7.5)
Probable aspiracion de cuerpo extrafio 3(7.5)
Bronguiectasias 2(5)
Probable tuberculosis 1(2.5)
Papilomatosis respiratoria recurrente 1(2.5)

Tabla 3. Diagndstico clinico previo a la broncoscopia.
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Treinta y seis estudios se realizaron a traves de una mascarilla laringea (90%), la mayoria
de los pacientes se sometieron a broncoscopia por primera vez (36 pacientes, 90%), para
3 pacientes (7.5%) era su segundo procedimiento y para 1 paciente con papilomatosis
respiratoria recurrente era su cuarto procedimiento broncoscépico, mismo que se realizé
con broncoscopia rigida, el resto (39 procedimientos) se realizaron con broncoscopia

flexible. Seis pacientes (15%) requirieron, ademds, procedimientos de intervencionismo.

Se encontraron 10 pacientes (25%) con variantes anatdmicas, siendo la mas frecuente

la ausencia del segmento 7 del I6bulo inferior derecho, como se muestra en la tabla 4:

Variante anatémica n (%)
Ausencia de segmento 7 derecho 4(36.3)
Bronguio del I6bulo superior derecho ojival 1(9.03)
Mufidn del bronquio principal derecho 1(9.03)
Bronquio accesorio paratraqueal 1(9.03)
Bronquio principal izquierdo trilobulado 1(9.03)
Ausencia de I6bulo inferior izquierdo 1(9.03)
Bronquio accesorio en I6bulo inferior izquierdo 1(9.03)
Bronquio accesorio del I6bulo superior izquierdo 1(9.03)

Tabla 4. Variantes anatémicas encontradas por broncoscopia en nuestra poblacion.

Durante la valoracion broncoscopica se encontr6 que la mayoria de los pacientes
presentaban secreciones hialinas (26, 65%), seguido por secreciones blanquecinas (12,
30%). Veinte pacientes (50%) tuvieron cambios inflamatorios agudos y 14 (35%) tuvieron
cambios inflamatorios cronicos, 4 pacientes (10%) tuvieron edema de la mucosa en todo
el arbol traqueobronquial. Cinco pacientes (12.5%) tuvieron escasas secreciones, 23
pacientes (57.5%) tuvieron moderadas secreciones y 12 pacientes (30%) tuvieron
abundantes secreciones, 6 pacientes tuvieron tejido de granulacion (15%), 1 paciente

tuvo supuracion pulmonar (2.5%), 4 pacientes (10%) tuvieron compresiones extrinsecas.

48



Otras caracteristicas encontradas fue un paciente con quiste cordal; 3 pacientes con
hendidura laringea: uno tipo 1y dos tipo 2.

Dentro de los hallazgos broncoscopicos encontramos 10 pacientes (25%) con estenosis
subglética, con una media de la disminucion de la luz del 54% (+ 30.63%); estenosis
traqueal en 6 pacientes (15%) con una media de la luz del 45% (+ 43.24%); 4 pacientes
(10%) tuvieron estenosis bronquial con una media de 52.5% (+ 26.29%) viéndose

afectado mas frecuente el lado derecho (12.2%). Tabla 5:

Sitio de estenosis n (%)
Bronquio del Iébulo inferior derecho 2 (40)
Bronquio principal derecho 3 (60)

Tabla 5. Localizacién anatémica de las estenosis bronquiales en nuestra poblacion.

Dos pacientes tuvieron diagndstico de laringomalacia (5%): uno fue tipo 1 y otro tipo 3;
17 pacientes (42.5%) tuvieron TM con una media 62.94% (+ 22.01%); 33 pacientes
tuvieron BM (82.5%) con una media de 62.72 (+ 18.07%). El lado més afectado fue el
izquierdo en 25 pacientes que fue el 75.76%: en 5 pacientes tuvieron BM bilateral
(15.15%).

Dentro de los procedimientos terapéuticos realizados aun paciente se le realizé dilatacion
con baldn, 4 pacientes (10%) requirieron dilataciones con canulas Rush, 2 pacientes

requirieron dilataciones con broncoscopios rigidos.

Dentro de los procedimientos diagnoésticos realizados encontramos que a 21 pacientes
(52.5%) se les realizé lavado bronquioloalveolar (LBA) y a 18 pacientes (45%) se les
realizd lavado bronquial (LB), obteniéndose una mediana de recuperacion de lavado del
50% (30-100%).
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Segun los hallazgos endoscopicos se sugirid seguimiento broncoscoépico a 13 pacientes

(32.5%), los cuales solo regresaron 4 pacientes en el periodo de tiempo mencionado.

Veintitrés pacientes (60.53%) presentaron complicaciones durante la broncoscopia,

siendo la mas frecuente la desaturacion (82.61%) con una mediana de saturacion de

oxigeno de 80% (40-88%), como se muestra en la tabla 6. Ningun paciente present6

neumotérax ni broncoaspiracion.

Complicaciones durante la n (%)
broncoscopia

Desaturacion 19 (82.61)
Broncoespasmo 6 (26.09)
Sangrado 4(17.39)

Bradicardia 2(8.7)

Estridor 1(4.35)

Paro cardiorrespiratorio 1(4.35)

Tabla 6. Complicaciones durante la broncoscopia en nuestra poblacion.

Dieciséis pacientes (41.03%) tuvieron complicaciones posteriores al procedimiento,

siendo el mas frecuente estridor en 9 pacientes (52.94%), como se muestra en la tabla

7. Cinco pacientes (29.41%) tuvieron desaturacion con una mediana de 77.5% (0-95%).

Ningun paciente presentd sangrado.

Complicaciones post broncoscopia n (%)
Estridor 9 (52.95)
Broncoespasmo 7(41.18)
Desaturacion 5(29.41)
Intubacién orotraqueal 2(11.76)

Tabla 7. Complicaciones post broncoscopia en nuestra poblacién
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Se enviaron 30 LBA a anatomia patologica (75%), encontrandose dentro de los hallazgos

de la citologia mas frecuentemente alteraciones inflamatorias inespecificas en 13

pacientes (43.33%), como se muestra en la tabla 8.

Lavado bronquioloalveolar n (%)
Alteraciones inflamatorias inespecificas 13 (43.33)
Cambios inflamatorios agudos 6 (20)
Cambios inflamatorios crénicos 4(13.33)
Alteraciones inflamatorias agudas y crénicas 4(13.33)
Inflamacion y necrosis 1(3.33)
Predominio histiocitos 1(3.33)
Contaminacion 1(3.33)

Tabla 8. Reporte de anatomia patologica en lavado bronquioloalveolar.

De los 24 LBA (60%) se enviaron a busqueda de lip6fagos encontrandose 3 positivos; 28

LBA (70%) se enviaron a cultivo de bacteriologia de los cuales 9 (31.03%) fueron

positivos, siendo el agente causal més frecuentemente encontrado Haemophilus

influenzae como se muestra en la tabla 9. Trece LBA se enviaron para procesar

genexpert (32.5%) encontrandose un paciente positivo, 29 LBA (72.5%) se enviaron a

cultivos para hongos encontrandose 3 positivos (10.71%): 2 pacientes con aislamiento

de Malbranchea sp y 1 con Talaromyces purpurogenus,

contaminacion.

todos considerados
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Cultivo de Lavado bronquioloalveolar n (%)
H. influenzae 3(33.33)
S. pneumoniae 2(22.22)
M. catharralis 2(22.22)
M. tuberculosis 1(11.11)
E. coli 1(11.12)

Tabla 9. Resultado de bacteriologia en cultivos de Lavado Bronquioloalveolar.

Se enviaron 23 LB (57.5%) a anatomia patolégica siendo el hallazgo mas frecuente
cambios inflamatorios agudos, en 9 pacientes (39.13%), como se muestra en la tabla 10.
Se enviaron a busqueda de lip6fagos 19 LB (47.5%) de los cuales 5 fueron positivos
(23.81%), se enviaron 20 LB a bacteriologia (50%), de los cuales 3 fueron positivos (15%)
y siendo Haemophilus influenzae encontrados en 2 pacientes (66.66%) tabla 11. Se
enviaron 14 LB (35.9%) para genexpert siendo positivo 1 (7.14%). Se enviaron 19 LB a
cultivo para hongos (47.5%) de los cuales 3 fueron positivos (15.79%) reportandose 2

Penicillium y 1 Malbranchea sp considerandose contaminacion.

Lavado bronquial n (%)
Cambios inflamatorios agudos 9(39.13)
Alteraciones inflamatorias inespecificas 7 (30.43)
Cambios inflamatorios crénicos 3(13.04)
Alteraciones inflamatorias agudas y cronicas 3(13.04)
Inflamacion crénica con necrosis 1(4.35)

Tabla 10. Resultados de anatomia patoldgica en lavado bronquial.

52



Cultivo de Lavado bronquial n (%)

H. influenzae 2 (66.66)

S. aureus 1(33.33)

Tabla 11. Resultados de bacteriologia en cultivos de Lavado bronquial.

Se realizaron biopsias endobronquiales a 6 pacientes (15%), todas se enviaron a cultivo
siendo positivas 3 de ellas (50%), reportandose uno con S. aureus, 1 con H. influenzae y
1 Micobacterium gordonae. Se enviaron 3 muestras de biopsia de cilio para analisis por

microscopia electrénica (7.5%) encontrandose 2 tipo cincoy 1 tipo uno.

A 10 pacientes (25%) se les realizd espirometria, de los cuales 5 pacientes (50%) tuvieron
alteraciones en la espirometria, de los cuales 4 pacientes, salieron con obstruccion (80%)
y un paciente (20%), sugerente de restriccion. De los pacientes que mostraron
obstruccion 2 pacientes (22.22%) tuvieron respuesta al broncodilatador, ambos con

diagnostico previo de asma (uno con patrén obstructivo y otro con patrén restrictivo).

A 10 pacientes (25%) se les realiz6 oscilometria de impulso en los cuales 5 (50%) tuvieron
aumento de las resistencias de la via aérea y 4 de ellos mostraron disminucién de las
resistencias al aplicar broncodilatador (44.44%), uno de ellos tenia diagnostico de asma
previo y ya se le habia hecho una espirometria que confirma el asma; otra paciente se le
habia realizado ambos estudios también saliendo alterados, pero sin respuesta a

broncodilatador y no tenia diagnostico de asma.
Quince pacientes (37.5%) han recibido rehabilitacion posterior al diagnéstico de malacia.

Treinta y un pacientes (77.5%), han recibido esteroides inhalados y 14 (35%)
broncodilatadores.
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Al buscar asociaciones de TM con complicaciones durante y posterior a la broncoscopia
no se encontraron diferencias significativas; tampoco se asocid con alteraciones
espirométricas ni oscilometria. En cuanto a la asociacién con los sintomas antes de la
broncoscopia encontramos que la TM se asocié con pacientes sin tos crénica mas
frecuentemente (12 (70.59%) vs 5 (29.45%)) con una p=0.005 (5 pacientes). No se

encontraron asociaciones entre TM y los diagnosticos clinicos ni comorbilidades.

Al buscar asociaciones de BM encontramos que 22 pacientes se asociaron (66.67%) con
el hallazgo de moderadas secreciones durante la broncoscopia con una p=0.01 y con
pacientes sin supuracion pulmonar (p=0.028). Al buscar asociaciones de BM con
complicaciones durante y posterior a la broncoscopia no se encontraron diferencias
significativas; tampoco se asocié con alteraciones espirométricas ni oscilometria. En
cuanto a la asociacion con los sintomas antes de la broncoscopia encontramos que la
BM se asocié con un mayor nUmero de pacientes con tos crénica (21, 63.64%) con una
p=0.017 y a un mayor numero de pacientes sin estridor previo al procedimiento (23,
69.70%) con p=0.041. Al buscar asociacion de BM con comorbilidades encontramos que
un mayor numero de pacientes no tiene rinitis (17, 51.52%) conuna p=0.017. Se encontrd
asociacion con mayor numero de pacientes que no fueron expuestos a biomasa (26,
78.79%) con una p=0.05. Es mas frecuente que los pacientes con BM no tengan
estenosis (31, 93.94%) con una p=0.008. La mayoria de los pacientes con BM no tiene

fistula traqueoesofagica (32, 96.97%) con una p=0.020.

En la busqueda de asociacion con la TBM no se encontré asociacion con sintomas, ni
con diagnosticos, ni comorbilidades, asi como tampoco en las alteraciones antes del
estudio ni posterior al estudio broncoscoépico, no se encontré asociacion con las pruebas

de funcion respiratoria.
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DISCUSION

En nuestra base de datos, incluimos alos pacientes pediatricos quienes fueron sometidos
a broncoscopia en un periodo de 5 afios, por abordaje de patologia respiratoria, se les
realiz6 broncoscopia diagndstica y en algunos también terapéutica en el periodo de

tiempo mencionado.

Se consider6 fundamental realizar una adecuada seleccion de los pacientes y excluir a
los que se les haya realizado broncoscopia virtual sin broncoscopia endobronquial o que

a su ingreso al Instituto ya se habia realizado el procedimiento en otro hospital.

La mediana de edad de los pacientes fue a los 2 afios con una mediana de edad al
diagnostico de 9 meses, no encontrandose una diferencia predominante entre el género,
en un estudio realizado por Boogaard, R. y cols.16 de 1997 a 2004 encontraron una
mediana de edad de 4 afios con predominio en el sexo masculino; durante la revision de

la literatura se refiere el predominio en menores de 3 afios.

En el estudio publicado por Burden, R. J.%3 se observa que la principal comorbilidad
asociada es la cardiopatia congénita y ésta puede variar de una bibliografia a otra del 20-
58%, en nuestra poblacion la principal comorbilidad asociada fue el reflujo
gastroesofagico en el 67.5% seguida por la rinitis en el 40%, las cardiopatias se
encontraron en el 22.5% de los pacientes las cuales no se agregd el diagnostico
especifico de cardiologia. En otras revisiones como la realizada por Alvo V. A.y cols., 11
se refiere la asociacion con fistula traqueoesofagica hasta en el 60% de los pacientes, en
nuestra poblacion se observo dicho antecedente en 3 pacientes que corresponde al 7.5%.
El factor de un paciente prematuro no es menos importante debido a que se encontr6 en
el 30% de los pacientes lo que nos permite tomar en cuenta lo que reporta la bibliografia
de asociar una alteracion en el desarrollo embriologico y el papel de la inmadurez motora

gue puede influir en la presencia de algun tipo de malacia.

En la misma publicacion de Boogaard, R.y cols.18la principal indicacion diagndstica para

realizar la broncoscopia fue infeccion de via aérea inferior en el 35% y la sospecha de
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BM en el 25%, en nuestro grupo de estudio la principal indicacion fue estridor en el 32.5%
y la neumonia recurrente en el 27.5% de los pacientes, durante la revision de los

expedientes no se menciona la sospecha de malacias.

La presencia de variantes anatomicas bronquiales se encontré en el 25% de los pacientes
siendo la mas comun la ausencia del segmento 7 de l6bulo inferior derecho en el 36.5%
de los pacientes, en general el pulmén derecho el mas afectado en mas de la mitad de
los pacientes. En la misma revision de Alvo V. A. y cols., 11 se encuentra que las
alteraciones laringotraqueales se encuentran en el 32.7% de los pacientes, comparado
con las alteraciones encontradas en nuestro grupo de estudio se dividid en estenosis
subgldtica en el 25% vy la estenosis traqueal en el 15% de los pacientes y por ultimo en
forma descendente encontramos la estenosis bronquial en el 52.5% de nuestra

poblacion.

En la revision publicada por de Blicy cols.,54 en 2002 refiere complicaciones en diferentes
patologias de la via aérea en las cuales se menciona la BM en 61 pacientes a quienes
les realizaron broncoscopia, sin embargo, no especifica el tipo de complicacion durante
el procedimiento ni el porcentaje de complicaciones en estos pacientes, Unicamente se
menciona de manera general; cabe resaltar las complicaciones principalmente en
menores de 5 afios hasta el 70%. Las complicaciones pueden dividirse en fisioldgicas
(desaturacion, hipoxemia, arritmias, broncoespasmo, laringoespasmo), infecciosas
(fiebre), mecanicas (traumatismo nasal, traumatismo laringeo, epistaxis, lesion de la
mucosa bronquial, neumotorax, hemoptisis) y anestésicas que pueden ir en relacién a un
aumento en la dosificacion o reacciones alérgicas al medicamento (depresion
respiratoria, dolor, estrés, convulsiones, irritabilidad, disfuncion autondémica, como
bradicardia y laringoespasmo). Las complicaciones generales de la broncoscopia rigida
son equiparables a las de la flexible; una de las grandes ventajas de las broncoscopia
rigida reside en un mejor control de la ventilacion, por lo que aquellas complicaciones
producidas como consecuencia de la obstruccion de la via aérea (hipoxia e hipercapnia)
se van a producir con menor frecuencia y su manejo sera menos dificil; las
complicaciones més habituales son las de origen mecanico como consecuencia de la

introduccién del broncoscopio. Dicho esto, nuestra poblacion estudiada presenté
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complicaciones en el 60.5%; no encontramos revisiones que nos hablen de
complicaciones durante el procedimiento broncoscopico para compararlo con nuestros
pacientes, siendo la principal complicacibn fue la desaturacion 82.6% y el
broncoespasmo en el 26%; posterior a la broncoscopia, las complicaciones fueron del
41%, resaltando el estridor en el 52.9% y el broncoespasmo en el 41.1% de los que

presentaron complicaciones.

De las muestras enviadas a anatomia patologica el 75% corresponde a LBA'y 57.5% de
LB, el reporte més frecuente en LBA fue alteraciones inflamatorias inespecificas en

43.3% y cambios inflamatorios agudos en el 39.1% por LB.

Boogaard, R.y cols.16 refieren que de las muestras enviadas a cultivos el patdgeno mas
frecuente encontrado fue H. influenzae en el 34%, seguido por S. pneumoniae en el 30%.
En nuestra poblacion de los pacientes sometidos a broncoscopia el 70% de LBA se envié
a cultivo de bacteriologia siendo positivo el 31.1%, el patogeno mas frecuente fue H.
influenzae (33.3%), seguido de S. pneumoniae 22.2%; del LB se enviaron las muestras
a cultivo en el 50%, siendo positivo el 15%, con H. influenzae como principal agente
etiologico (66.6%).

Se envio el 60% del LBA y 47.5% del LB para busqueda de lipéfagos encontrandose
positivos el 12.5% y el 23.8% respectivamente. Cabe mencionar que por la sospecha
clinica a 3 pacientes se les tomo biopsia de cilio encontrandose discinesia ciliar primaria

en los 3 pacientes; 2 fueron tipo 5y 1 tipo uno.

En el estudio de Boogaard, R. y cols.,16 realizaron espirometria a 45 pacientes reportando
disminucién del FEV1, y la relacion FEV1/FVC por debajo del predicho, no mencionaron
con base en qué predichos se basaron. En la mayoria de los pacientes, los valores de la
funcién pulmonar no mejoraron con broncodilatacion. En nuestra poblacion el 25% de los
pacientes se les realizé6 espirometria, encontrandose en la mitad de ellos alteracion en el
estudio, de predominio obstructivo en 80%, cabe mencionar que 22.2% de los pacientes
contaban con diagnéstico de asma, asi mismo se les realizd oscilometria de impulso
encontrandose al 50% con aumento en la resistencia de la via aérea teniendo respuesta

a broncodilatador en el 44.4% de los pacientes y solo uno de ellos tenia diagndéstico de
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asma confirmado por espirometria. En la publicacion de la Revista de la Sociedad
Respiratoria Europea®s de 2019 en su declaracion acerca de la TM y BM en la que no se
incluyé a la oscilometria de impuso, sin embargo, menciona que pueden o no encontrase
alteraciones en las pruebas de funcion respiratoria lo cual no permite cuantificar las

probabilidades de alteracion en estas pruebas.

Posterior al diagnostico broncoscopico al 37.5% de los pacientes se les dio manejo por
rehabilitacion, si bien, la Revista de la Sociedad Respiratoria Europea 6> de 2019 no
encontré que la rehabilitacion y el aclaramiento pulmonar fueran una practica efectiva en
este tipo de pacientes, asi como no menciona el uso de esteroides inhalados para la
malacia, pero si para el uso en el manejo de las comorbilidades, por lo que el 77.5% de
los pacientes continio manejo esteroideo inhalado el cudl ya lo tenian antes del
diagndstico, es importante mencionar que en algunos se les hizo el cambio con esteroide
y broncodilatador en terapia combinada, suspendiéndose el salbutamol en la mayoria de
los pacientes; sabiendo que el uso de salbutamol agrava la sintomatologia de la malacia,
el 35% se le continu6 manejo con dicho broncodilatador en asociacién con el esteroide

inhalado.

Entre las asociaciones significativas se encontré6 que los pacientes cursaban con tos
cronica y presentaban secreciones moderadas; el resto pudo deberse a que el nimero
de muestra fue pequefio lo que condicioné que no se pudiera dar un valor significativo a
las diferentes caracteristicas que se buscaron, a pesar de que un porcentaje importante
de los pacientes presentaba alguna o varias alteraciones en porcentaje, mas no lo fue en

el valor de p, para considerarse significativo.
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CONCLUSIONES

e EIl colapso de la via aérea condiciona caracteristicas clinicas variables con
sintomas respiratorios recurrentes antes de la broncoscopia como puede ser la
presencia de estertores y tos crénica.

e La indicacion de broncoscopia mas frecuente es la presencia de estridor y las
infecciones pulmonares recurrentes, sin embargo, no se sospecha de primera
instancia la presencia de malacia de la via aérea inferior.

e La mediana de edad es de 2 afios con diagnéstico a los 9 meses, sin predominio
de sexo.

e Las principales comorbilidades son el reflujo y la rinitis que pueden contribuir a la
presencia de sintomatologia respiratoria, lo que es importante tomar en cuenta
para sospecha diagnostica y no como una enfermedad aislada. Solo en algunos
casos se demostré el indice de lipéfagos positivo.

e En el reporte del citolégico, hubo predominio importante de células inflamatorias
en todos los casos.

e Los principales agentes infecciosos encontrados fueron H. influenzae y S.
pneumoniae.

¢ Entodos los casos la broncoscopia de eleccion para la evaluaciéon diagnéstica fue
mediante broncoscopia flexible, en los casos aislados se utilizd6 broncoscopia
combinada (rigida y flexible) mas como apoyo en algunas obstrucciones.

e La funcion pulmonar se logré evaluar solo en algunos casos debido a que la edad de
diagndstico a muchos no les permitia realizar pruebas de funcion respiratoria por lo
gue se requieren mas estudios para evaluar si existe alteracion primaria por la malacia

o si es debido a las comorbilidades (como el asma).
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FORTALEZAS

El estudio se pudo realizar de manera retrospectiva al contar con el apoyo del
almacenamiento y archivo de los expedientes.

Dado que el Instituto atiende pacientes con enfermedades respiratorias y al ser un
centro de referencia del pais, fue posible comparar nuestra poblacion con la
reportada en la bibliografia revisada.

Los datos obtenidos pueden ser utlizados para nuestra poblacion y podria
valorarse desarrollar un plan de seguimiento particularizando las caracteristicas

de cada paciente.

LIMITACIONES

Dado que la muestra de poblacion fue pequefia es dificil realizar asociaciones con
valores que sean significativos a pesar de que las caracteristicas clinicas, las
complicaciones y los resultados antes, durante y después del procedimiento se
observé en un porcentaje importante de los pacientes.

La muestra inicial era con un nimero de pacientes mayor al que se analizé, ya que
se excluyeron por no tener un expediente completo.

Pocos pacientes tienen pruebas de funcion pulmonar por lo que no se puede

determinar si existe alteracion primaria.

AREAS DE INVESTIGACION

Se podria comparar la aplicacion de las pruebas de funcion respiratoria a lo largo
del seguimiento del paciente y valorar en que momento podria requerirse una
nueva valoracién broncoscopica.

Estudiar especificamente los pacientes con antecedentes de sibilancias y un
patron obstructivo, con un indice predictor de asma positivo la asociacion que

pudiera existir entre el asma y la presencia de algun tipo de malacia, con otros
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estudios complementarios como la IgE y la fraccion exhalada de éxido nitrico
(FeNO).

En los pacientes sin respuesta al tratamiento médico, valorar el momento
adecuado para la realizacion de un procedimiento quirdrgico del que pueda
beneficiarse.

Comparar el uso de stent desde una edad temprana versus tratamiento

conservador y optimizar tiempos adecuado de tratamiento por intervencionismo.
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