RELATO DE CASO/

CLEFT LARINGEO DO TIPO 1

RESUMO

O itinerario clinico e a institui¢do de terapéutica conservadora
em um caso de cleft laringeo do tipo 1 refere-se a uma crianca
que nasceu de parto cesareo, Apgar 9 e 10, antecedente de
descolamento placentario no 2° més de gestagao, desconforto
respiratorio no 2° dia de vida e dificuldade para amamentagao
ao seio materno. Apresentou evidéncias de broncopneumonia
aspirativa. O videodeglutograma mostrou aspiragao de grande
quantidade de material contrastado durante a degluticdo. Na
broncoscopia foi visualizada formacdo de pequena fenda
filiforme, compondo o diagnostico de fenda laringea. Optou-se
pelo tratamento conservador com dieta enteral espessada e
treinamento com ada deglutic@o.

Descritores: doencas da laringe; laringe; anormalidades
congénitas; disturbios da degluticao.

ABSTRACT

The clinical itinerary and the institution of conservative
therapy in a case of laryngeal cleft type 1 refers to a child born
by cesarean section, Apgar 9 and 10, a history of placental
abruption in the 2™ month of pregnancy, with respiratory
distress on the 2" day of life and difficulty in breast feeding
mothers. Presented evidence of aspiration pneumonia. The
videodeglutogram showed aspiration of large amounts of
material contrasted during swallowing. In bronchoscopy was
visualized formation of threadlike small slit making the
diagnosis of laryngeal cleft. We then decided, by institution
of conservative treatment with enteral nutrition training and
thickened with swallowing.

Key-words: laryngeal diseases; larynx; congenital abnormalities;
deglution disorders.

INTRODUCAO

A fenda laringea ¢ uma anomalia congénita que resulta de
uma comunicac¢ao anormal entre a por¢ao posterior da laringe e da
traqueia com o esofago. Os graus variaveis das fendas sdo
explicados pela interrupgao deste processo em varios estagios.

A gravidade dos sintomas varia proporcionalmente ao
tamanho da fenda. Nos casos de fenda laringea do tipo I
apresentam-se sintomas inespecificos, como tosse cronica,
aspiragdo recorrente, estridor ou cianose durante a
alimentacdo. Os diagnoésticos diferenciais e as sindromes
associadas sdo amplos e, desta forma, o exame minucioso, o
aparato complementar, o indice de suspeigdo ¢ a experiéncia
clinica favorecem o diagndstico.

RELATO DO CASO

Mae com 34 anos, primigesta, usou escopolamina e
paracetamol do 2° ao 4° més de gestagdo, com historia de
descolamento linear do corion com sete semanas de gestagao;
apresentou valor mensurado de 0,9 mm para o estudo da
translucéncia nucal, antecedentes maternos sem historia de
hidramnio e de abortamentos prévios.
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A paciente nasceu de parto cesareo, com idade
gestacional de 37 3/7 semanas, peso de 2.300 g, comprimento
de 45 cm, perimetro cefalico =31 cm, perimetro toracico =29
cm, Apgar 9 e 10, sem incompatibilidade sanguinea, teste do
pezinho sem alteragdes.

Apresentou desconforto respiratorio no 2° dia de vida
com dificuldade na amamentagdo ao seio materno. Foram
coletados exames e solicitado exame radiologico do térax que
identificou broncopneumonia aspirativa (Figura 1).

Apaciente foi encaminhada para videodeglutograma com
fonoaudidloga, que optou por aguardar a avaliagdo clinica e
realizar fonoterapia para preparar a paciente para a realizagdo do
exame com o objetivo de minimizar o risco de broncoaspiragao
durante o exame.

Iniciaram-se as sessdes de terapia fonoaudioldgica
para prontiddo de alimentagdo visando a coordenagdo:
suc¢ao/degluticdo. Nesta fase foi realizada terapia indireta
com gustagdo sem volume, estimulada com bico ortodontico
de furo pequeno.

Foi realizado videodeglutograma em que se
evidenciou padrio adequado de succdo, episddio de
degluti¢do de saliva funcional e auséncia de sinais clinicos
sugestivos de penetragdo/aspiracdo laringotraqueal.

Na avalia¢ao da succao nutritiva ofertou-se 20 ml de
bario levemente diluido em agua e pdde-se observar preensao
do bico ortodontico ¢ a succdo; além de aspiragdo de grande
quantidade de material contrastado durante a degluticdo, sem
apresentar mudancas de padrdo respiratorio e episodios de tosse
ou engasgos graves.

O exame contrastado de eséfago-estdmago duodeno
revelou refluxo gastroesofagico importante e contraste da
arvore traqueobronquica. Duas broncoscopias evidenciaram
pequeno acimulo de saliva em seios piriformes, hipofaringe e
laringite posterior com sinais de cordite e pequena fenda
gldtica, sinais de flacidez da laringe posterior e pequena
depressao com edema em regido interaritenoidea. Durante a
tosse e o choro foi visualizado formagao de pequena fenda
filiforme em tergo posterior com coaptacdo dos bordos das
bandas ventriculares. Durante a inspiragdo notou-se pequena
anteriorizacdo das aritenoides para a fenda glotica, sem
obstrugdo, compondo o diagndstico de Cleft Laringeo do tipo
1 (Figura2). Foi transferida paraa UTI pediatrica.

Ao exame fisico, apresentava-se: regular estado geral,
descorada, sem dismorfismo facial. Murmurios vesiculares
presentes e simétricos, sem ruidos adventicios a ausculta,
eupneica, sem tiragens, com boa expansibilidade, saturagdo
de 98% a oximetria em ar ambiente, com estridor laringeo ao
chorar. A conduta empregada foi dieta com leite modificado
antirrefluxo, ranitidina, domperidona, vitaminas, sulfato
ferroso, monitorizagao intensiva de sinais vitais.
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O exame ultrassonografico de abdome total, o
ecocardiograma, o exame radiologico de coluna vertebral e o
cariotipo revelaram-se normais.

Optou-se, entdo, pelo tratamento conservador com dieta
enteral espessada e treinamento da degluticdo. A terapia apos
exame passou a ser com abordagem de fonoterapia direta com
oferta via oral na consisténcia com liquido espessado no bico
ortoddntico e com pausa para controle de volume.

Volumes maiores passaram a ser ofertados nas sessdes
de fonoterapia, conforme evolugéo do treino via oral feito com
auxilio do pai e da mae. Durante as mamadas analisaram-se: a
consisténcia dos liquidos; a postura; o tempo de pausa aliado a

Figura 2. Videodeglutograma

Figura 1. Exame radiologico do torax

98

Revista da Faculdade de Ciéncias Médicas de Sorocaba

percepcao de sinais de desconforto antes, durante e apos a
mamada.

Conforme evolugdo, a crianga permaneceu com sonda
enteral ¢ de forma gradativa foi realizado o desmame da sonda,
considerando a estabilidade respiratoria, o padrao de degluticao
e 0s aspectos nutricionais com orientagao para continuar com
fonoterapia para gerenciamento ap6s alta hospitalar.

Foi indicado novo videodeglutograma e solicitado alta
para domicilio com homecare. A equipe médica optou por
retardar o procedimento mediante a evolucao e a estabilidade
clinicas frente a possibilidade de broncoaspiragdo no pos-
operatorio.
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Figura 3. Classificacdo das fendas laringeas
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Entre a quinta e a sétima semanas do desenvolvimento, a
cartilagem cricoide se fecha a partir de dois centros laterais e as
dobras da traqueia e do es6fago fundem-se, formando um anel
cricoide completo. Esse evento é resultante da formagdo do
septo traqueoesofagico formado externamente pela migracao
de células mesodérmicas no sentido caudal-cranial, separando a
viaaérea do esofago."”

Os defeitos da laringe tém uma incidénciade 122.000" e
1 a 50.000° entre os nascidos vivos, e as fendas laringeas
representam de 0,5%" a 1,6%’ dessas anomalias. Sua incidéncia
émaior no sexomasculino (1:2°a 1,8:1%).

Varias teorias foram propostas para explicar o
desenvolvimento das fendas laringeas: "

I. A pressdo intraembrionaria exercida sobre a regido do
esofago, levando anomalias em seu desenvolvimento ¢
decorrente do dobramento longitudinal do corpo do embrido
que gera uma mudanga na posi¢do do corago e a formagao de
uma curvatura cervical.

2. A partir da oitava semana de gestacdo, o endoderma
que reveste internamente o tubo laringotraqueal prolifera até
obstruir por completo a sua luz. A partir da décima semana,
com a degluticdo de liquido amnidtico, iniciara o processo de
recanalizag@o por apoptose de células do endoderma; falhas
neste evento podem ser responsaveis por essa anomalia.

DISCUSSAO

3. Alteragdes vasculares que comprometam a irrigagédo
adequada daregido laringotraqueoesofagica.
4. Alteracdes de proliferagdo e migragdo celular tanto

ventral quanto dorsal podem alterar o desenvolvimento da regido
laringotraqueoesofagica, primariamente afetando a formagao do
septo traqueoesofagico e secundariamente impedindo a fusao das
cartilagens laringeas.

Enquanto a maioria dos casos parece ser devido a
eventos esporadicos, alguns estudos mostram a possibilidade
de transmissao autossomica dominante, além de mencionarem
como marcadores o abuso de alcool ¢ medicagdes durante a
gravidez, histéria de multiplos abortamentos, hidramnio e
prematuridade.”

Merei et al.” mostraram a associacio da exposicdo de
ratos ao doxorubicina ¢ o aumento do aparecimento desta
anomalia.
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Os sistemas de classificacao da fenda laringea baseiam-
se no tamanho desta fenda; atualmente, o sistema mais adotado
é o proposto por Benjamim e Inglis " (figura3), que descreve
quadros tipos de fendas:

- Tipo 1. Fenda laringea interaritenoide supraglotica,
localizada acima das pregas vocais;

- Tipo 2. A fenda estende-se as pregas vocais e envolve
parcialmente a lamina cricoide.

- Tipo 3. A cricoide inteira é envolvida, podendo chegar a
porgao cervical datraqueia.

- Tipo 4. Estende-se até a porgdo toracica da traqueia e
pode estender-se até a carina.

Fendas laringeas dos tipos 2 e 3 tém sintomas mais
pronunciados, com aspira¢do e pneumonia recorrentes. As fendas
laringeas do tipo 4 apresentam-se com desconforto respiratério.”"
A idade de diagnostico também varia conforme a classificagdo:
fendas laringeas do tipo 1, geralmente, sdo diagnosticadas antes
dos seis meses, e as do tipo 2 antes dos dois meses.

O diagnostico diferencial inclui: estenose esofagica,
laringomalacia, espasmo cricofaringeo, anormalidades
neurologicas, refluxo gastroesofagico e paralisia das pregas
vocais. Em 58%' a 68% dos casos, as fendas laringeas
apresentam-se associadas a outras anormalidades congeénitas,
sendo mais comum as anomalias do trato gastrintestinal.

Algumas sindromes associadas com esta fenda laringea
sdo: a Sindrome G (Optiz Frias),” a Sindrome de Pallister Hall, a
associagdo VACTERL e a Sindrome CHARGE."”

A microlaringoscopia direta sob anestesia geral ¢ o
padrao ouro para o diagndstico. Ademais, podem-se incluir o
videodeglutograma, a avaliagdo genética, as avaliagdes
ultrassonografica renal e cardiaca, além de exames radiograficos
de térax e coluna vertebral.

A meta terapéutica é a prevencdo de complica¢des
pulmonares por aspiragao e refluxo gastroesofagico; 48% das
criancas com clefts tipos 1 e 2 responderam favoravelmente a
terapéutica conservadora. Pacientes com sintomas leves
beneficiam-se do tratamento antirrefluxo gastroesofagico com
elevagdo do decubito e espessamento da dieta, fisioterapia e
antibioticos."”




Criangas com sintomas mais pronunciados ¢ fendas
laringeas do tipo 1, 2 e 3 precisam de tratamento antirrefluxo e
utilizagdo de sonda nasogéstrica. Fendas laringeas do tipo 3 e 4
precisam de terapéutica mais intensiva e devem ser consideradas a
traqueostomia e a gastrostomia.

Existem duas abordagens cirtirgicas descritas para a
reconstrugdo da fenda laringea, uma técnica endoscopica
minimamente invasiva ¢ uma abordagem anterior aberta.
Nakahara et al.” descreveram o uso de injegdes de coldgeno paraa
fenda laringea do tipo 1. Estudos recentes demonstram um indice
demortalidade de 6%2a25%."

A combinagdo de anomalias piora drasticamente o
prognéstico.” Importante neste processo de tratamento ¢ o
acompanhamento criterioso de equipe multiprofissional,
incluindo pediatra, otorrinolaringologista, fisioterapeuta,
fonoaudidloga e nutricionista.
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