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RESUMEN
El sindrome de obstruccion congénita de las vias respiratorias altas (CHAOS) es la obstruccion total o parcial de
las vias respiratorias superiores del feto, siendo la causa mas frecuente la atresia laringea. Es una condicion rara y
fatal, si no se realiza una intervencion perinatal o si no se reconoce. Las imdgenes ecogrdficas prenatales muestran
hallazgos tipicos que pueden ayudar en el diagnostico precoz, lo cual es importante para decidir la planificacion
exitosa del manejo perinatal o la terminacion electiva del embarazo. Se presenta un caso diagnosticado prenatalmente
debido a sus hallazgos ecograficos caracteristicos.
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Laryngeal fetal atresia as a cause of congenital upper airway obstruction

SUMMARY
Congenital high airway obstruction syndrome (CHAQOS) is total or partial obstruction of the fetal high respiratory
tract, the most common cause being laryngeal atresia. It is a rare and fatal condition if perinatal intervention is
not performed or if it is unrecognized. Prenatal ultrasound images show typical findings that can help in an early
diagnosis, which is important to decide the successful planning of perinatal management or elective termination of
pregnancy. A case diagnosed prenatally due to its characteristic ultrasound findings is presented.
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INTRODUCCION

El sindrome de obstruccion congénita de las vias
respiratorias altas (CHAOS, congenital high airway
obstruction syndrome) es una afeccion rara que pone
en peligro la vida del feto. Ocurre como resultado de la
obstruccion congénita de la via aérea fetal secundaria
a atresia laringea y/o traqueal, quistes laringeos
obstructivos o tumores obstructivos de la orofaringe
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y la region cervical, siendo la atresia laringea la causa
mas frecuente (1).

Su incidencia es de 1 por cada 50 000 nacimientos.
Segun Guptay cols. (2), Arizawa y cols. reportaron por
primera vez el diagndstico prenatal de esta condicion
en 1989, y el término CHAOS fue propuesto, en el afio
1994, por Hedrick y cols. (2). Cuando se diagnostica
una obstruccion de las vias respiratorias superiores
en el contexto prenatal es muy dificil identificar la
causa especifica, lo que da origen al término amplio,
CHAOS (3).

La obstruccion de las vias respiratorias superiores
conduce al atrapamiento de los fluidos producidos
por los pulmones, como resultado, los pulmones y
la traquea se agrandan y conducen al aplanamiento
del diafragma que se puede ver en la ecografia (4).
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Debido al agrandamiento de los pulmones, el corazon
parece pequeilo y comprimido en el medio del torax.
Ante la presion intratoracica elevada, el retorno
venoso disminuye, lo que eventualmente conduce a
insuficiencia cardiaca (5).

Secundario a las mejoras en las imagenes prenatales,
este sindrome puede diagnosticarse mediante ecografia
transvaginal desde las 15 semanas de gestacion. Las
caracteristicas ecograficas tipicas de este sindrome son
pulmones hiperecogénicos agrandados bilateralmente,
diafragma invertido/aplanado y vias respiratorias
dilatadas hasta el punto de obstruccion. También se
pueden observar hidropesia no inmune y ascitis fetal

(6).

El diagnéstico prenatal de CHAOS es necesario
para que se pueda lograr el manejo perinatal, con la
expectativa de mejorar el resultado neonatal (3).

CASO CLINICO

Paciente de 29 afios de edad, VG, IIIP, IA, sin
antecedentes personales patologicos, quien fue referida
a la Unidad de Perinatologia del Hospital Universitario
de Caracas, con embarazo de 22 semanas mas 5 dias
por fecha de ultima menstruacion (FUM) por hallazgos
ecograficos anormales en una evaluacion previa. Se
realiz6 evaluacion ecografica sistematica céfalo-caudal
del feto en presentacion cefélica, dorso posterior, con
actividad cardiaca presente, evidenciando en corte
axial de torax fetal ambos pulmones hiperecogénicos,
aumentados de tamafo, corazon desplazado a region
central y de pequeio tamafio (Figura 1); en corte
coronal de torax fetal se evidencio dilatacion del arbol
traqueo-bronquial, ocupada por liquido (Figura 2),
convexidad del diafragma, ascitis y edema subcutdneo
(Figuras 3 y 4). Ademas de estos hallazgos, se observo
anhidramnios por rotura prematura de membranas.

La paciente ingresdé a urgencias a las 22 semanas
mas 6 dias en el contexto de trabajo de parto y
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Figura 1. Corte axial de torax fetal

Figura 2. Corte coronal de torax fetal

Figura 3. Corte coronal de torax y
abdomen fetal

Figura 4. Corte coronal de torax y
abdomen fetal
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Figura 5. Feto con ascitis y edema subcutaneo

posteriormente se obtuvo producto de la concepcion
de sexo masculino, sin signos vitales, cuyo peso fue
de 912 gramos, circunferencia cefalica de 21 cm,
circunferencia toracica de 20 cm y circunferencia
abdominal de 27 cm, mostrando ascitis y edema
subcutaneo generalizado (Figura 5).

Previo consentimiento de los padres, fue realizado
estudio de anatomia patoldgica, encontrando ambos
pulmones edematizados y aumentados de tamafio, con
impresiones costales, asi como obliteracion laringea
(Figura 6). Se concluyo¢ el estudio con el diagndstico
de sindrome de obstruccion congénita de las vias
aéreas superiores: atresia laringea, corroborando los
hallazgos encontrados prenatalmente a través de la
evaluacion ecografica.

Figura 6. Obliteracion laringea
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DISCUSION

El CHAOS es una anomalia fetal grave que se produce
como resultado de una recanalizacion deficiente de las
vias respiratorias superiores que tiene lugar alrededor
de la novena o décima semana de gestacion (7). Las
otras causas raras que conducen a esta anomalia son las
membranas laringeas o traqueales, quistes laringeos,
atresia traqueal, estenosis o atresia subgldtica y
agenesia traqueal o laringea (8).

La incidencia exacta de esta condicion no se conoce,
sin embargo, se ha descrito aproximadamente 1 caso
por cada 50 000 nacimientos (2).

Normalmente, el liquido secretado por el pulmoén
fetal se absorbe a través del arbol traqueo-bronquial
(6). Sin embargo, en el caso de obstruccion de las
vias respiratorias, este liquido no se puede drenar
adecuadamente y continla acumulandose en los
pulmones del feto, lo que provocaun aumento gradual de
la presion intratraqueal y conduce a una hiperexpansion
y un desarrollo anormal de los pulmones (7). Los
pulmones hiperexpandidos comprimen el corazon, las
grandes venas y el diafragma. El corazon se desplaza
centralmente y se vuelve pequefio y disfuncional. El
sistema cardiovascular disfuncional y la disminucion
del retorno venoso provocan ascitis e hidropesia
no inmunitaria. El diafragma se aplana o se invierte
dependiendo de la gravedad del proceso (9). Esta serie
de eventos es responsable de las caracteristicas de la
imagen prenatal de CHAOS (10).

La dilatacion traqueal es caracteristica ecograficamente.
En este caso, la traquea era prominente hasta la laringe,
lo que sugiere una estenosis laringea como causa de la
obstruccion, asi mismo se observaron caracteristicas
ecograficas como pulmones ecogénicos agrandados
con corazon desplazado hacia el centro, diafragma
invertido, hidropesia fetal y ascitis.
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La herramienta de diagnodstico por imagenes de
primera linea es el ultrasonido debido a su facil
disponibilidad y asequibilidad; sin embargo, el sitio
exacto de la obstruccion de las vias respiratorias no
se puede visualizar con seguridad en la ecografia
prenatal (11). La resonancia magnética juega un papel
complementario en los casos en los que se planea una
intervencion quirdrgica, ya que representa de manera
mas efectiva las vias respiratorias dilatadas, el nivel de
obstruccion y ayuda a excluir patologias extrinsecas
que conducen a la obstruccion, como teratoma cervical,
malformacion linfatica o anillos vasculares como el
arco aortico doble, siendo superior a la ecografia (12).

Los diagnosticos diferenciales importantes para los
pulmones fetales ecogénicos son la malformacion
adenomatoide quistica (MAQ) congénita y el secuestro
pulmonar (SP). En la MAQ, la ecografia prenatal
demuestra la afectacion de un 16bulo del pulmoén
que se presenta como una masa hiperecogénica con
los microquistes 0 un quiste anecoico en caso de
macroquistes 0 como una masa multiquistica con
estroma ecogénico en la variedad mixta. En el SP,
una rama aberrante de la aorta irriga directamente una
porcién del parénquima pulmonar que en la mayoria
de los casos no tiene conexion aparente con las vias
respiratorias. La ecografia prenatal muestra una
lesion pulmonar uniformemente ecogénica focal con
visualizacion ocasional de irrigacion arterial desde la
aorta (13).

Se debe buscar el agrandamiento traqueal, ya que es
especifico de CHAOS.

El pronostico de CHAOS suele ser letal debido a
la anomalia de la laringe en si misma o debido a la
hidropesia fetal asociada (14).

Con los avances en cirugia neonatal y el enfoque
multidisciplinario, a los casos con obstruccion parcial
y en los que aun no se ha presentado hidropesia fetal,
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se les puede ofrecer el procedimiento EXIT (ex-utero
intrapartum treatment), que tiene como objetivo
lograr una via aérea permeable antes de que se detenga
la circulacion fetomaterna. Implica el parto abdominal
parcial de la cabeza fetal con el cordon umbilical
fetal todavia unido a la placenta y la laringoscopia
y traqueotomia subsiguientes (11). Sin embargo, la
mortalidad en estos pacientes sigue siendo alta ante
la presencia de hidropesia con desarrollo pulmonar
anormal y complicaciones posnatales.

La evaluacion fetoscopica de las vias respiratorias y la
recanalizacion quirurgica en el contexto de CHAOS es
técnicamente factible, y puede resultar en la salvacion
del embarazo y lareversion de la hidropesia fetal, con la
posibilidad de un parto a término o casi a término (15).
Este procedimiento puede resultar tanto diagnostico
como terapéutico, por lo que la recanalizacion
quirurgica de las vias respiratorias puede mejorar el
riesgo de desarrollo pulmonar anormal y permitir una
mayor latencia de las vias respiratorias. Igualmente,
ya sea que se pueda realizar o no una recanalizacion
mecanica o con laser de las vias respiratorias, puede
proporcionar informacién prondstica importante (16).

CONCLUSION

Esta es una entidad poco frecuente de obstruccion de la
via aérea proximal, que no es compatible con la vida si
no se realiza una intervencion perinatal. Las imagenes
ecograficas prenatales son hallazgos tipicos que
pueden ayudar a establecer un diagnostico temprano
y preciso, lo cual es esencial para proporcionar una
gestion adecuada de esta condicion.
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