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NOTAS CLÍNICAS

Tráquea cartilaginosa completa congénita 
en una niña con síndrome de Crouzon
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Una niña de 4 meses con síndrome de Crouzon requirió

una traqueostomía por enfermedad obstructiva respirato-

ria alta, ocasionada por las dismorfias craneofaciales pro-

pias de su malformación. En la intervención se observó la

sustitución de los anillos traqueales por un cilindro carti-

laginoso uniforme. Estos hallazgos se comprobaron en la

broncoscopia postoperatoria. La corrección quirúrgica

craneofacial posterior permitió la descanulación de la pa-

ciente a los 10 meses de vida, y en la actualidad se encuen-

tra asintomática. La tráquea cartilaginosa completa es una

malformación congénita muy poco frecuente que se ha

descrito de forma exclusiva en pacientes con síndromes

craneosinostósicos. Creemos que debe descartarse enfer-

mería traqueobronquial en aquellos pacientes con sinto-

matología respiratoria no atribuible a trastornos obstruc-

tivos de la vía respiratoria alta.
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CONGENITAL TRACHEAL CARTILAGINOUS
SLEEVE IN A GIRL WITH CROUZON’S SYNDROME

A tracheostomy was performed in a 4-month-old girl

with Crouzon’s syndrome because of upper respiratory

obstruction. During the procedure the absence of trache-

al rings was observed. These findings were confirmed by

postoperative bronchoscopy. Subsequent surgical correc-

tion of the patient’s craniofacial anomalies enabled decan-

nulation when the patient was 10 months old. Complete

cartilaginous trachea is very rare and is always associated

with craniosynostotic syndromes. Tracheobronchial ano-

malies should be investigated in patients whose respira-

tory symptoms are not due to upper airway obstruction.
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INTRODUCCIÓN
La tráquea cartilaginosa congénita completa es una

malformación extremadamente rara en la que los anillos

traqueales son sustituidos por un cilindro cartilaginoso

uniforme que se extiende desde el cricoides hasta la ca-

rina. Es frecuente su asociación con otras malformacio-

nes, en particular, síndromes craneofaciales. Hasta el mo-

mento se han publicado cerca de 30 casos de tráquea

cartilaginosa completa o parcial en la bibliografía, siendo

muchos de ellos hallazgos necrópsicos1-4. Se aporta un

nuevo caso, diagnosticado al efectuar una traqueotomía,

en una paciente con síndrome de Crouzon.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niña, recién nacida a término con peso adecuado a su

edad gestacional, nacida mediante cesárea por fiebre ma-

terna y bradicardia fetal. Inmediatamente después del

parto presentó dificultad respiratoria debida a estenosis

de coanas, y precisó intubación orotraqueal y asistencia

ventilatoria. En la exploración física fueron evidentes ras-

gos craneofaciales dismórficos incluyendo: braquicefalia,

occipucio plano, globos oculares prominentes, defor-

midad nasal, hipoplasia malar superior, prognatismo y

glosoptosis, todo ello compatible con el síndrome de

Crouzon. Se realizó dilatación de coanas y luxación de

cornetes con objeto de mejorar su enfermedad obstructi-

va respiratoria.

A los 4 meses de vida fue trasladada a nuestro hospital

para realizar la corrección quirúrgica de la malformación

craneofacial. En el momento del ingreso presentó pausas

de apnea repetidas por enfermedad obstructiva de vía

respiratoria alta, por lo que se realizó una traqueotomía.

Se observó entonces que la tráquea tenía un aspecto de

cilindro cartilaginoso uniforme, que se extendía desde el
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cricoides en sentido caudal, sin anillos identificables. La

cánula se colocó en el sitio teórico del segundo anillo tra-

queal y su situación respiratoria mejoró de manera con-

siderable. La broncoscopia posterior demostró la ausencia

de anillos traqueales, una pars membranosa estrecha y

una carina anómala con un bronquio traqueal derecho

(figs. 1 y 2). El diámetro de la luz traqueal parecía ligera-

mente estenótico. El estudio de su malformación craneo-

facial se completó con tomografía computarizada (TC)

helicoidal y reconstrucción tridimensional, detectándose

además una hidrocefalia tetraventricular. La paciente fue

sometida posteriormente a diversas intervenciones qui-

rúrgicas incluyendo: derivación ventriculoperitoneal, cra-

neotomía occipital y craniectomía de fosa posterior, ade-

lantamiento frontoorbitario y fundoplicatura de Nissen

con gastrostomía por reflujo gastroesofágico grave.

En la actualidad la paciente tiene 16 meses, ha sido

descanulada hace 6 meses y no presenta sintomatología

respiratoria.

DISCUSIÓN
La tráquea cartilaginosa completa congénita recibe la

denominación tracheal cartilaginous sleeve en la biblio-

grafía anglosajona, a la que pertenecen todos los casos

descritos hasta la actualidad1,4. En esta malformación los

anillos traqueales son sustituidos por un cilindro cartilagi-

noso homogéneo que se extiende en longitud variable

desde cricoides hasta carina, pudiendo afectar incluso a

los bronquios principales (fig. 3 A y B)4,5. Esta anoma-

lía traqueal ha sido descrita asociada a diversos síndro-

mes con craneosinostosis y en el espectro facioauriculo-

vertebral, lo cual sugiere una fuerte asociación entre

entidades. Algunos autores han planteado la hipótesis de

una alteración global en el desarrollo mesenquimal de las

estructuras cartilaginosas (cráneo, tráquea, columna ver-

tebral, costillas, etc.), lo que explicaría el espectro malfor-

mativo que se observa en los pacientes con craneosinos-

tosis2,6.

Los trastornos respiratorios que presentan los pacientes

con síndrome de Crouzon, u otras malformaciones craneo-

faciales graves, son bien conocidos. Por lo general se

deben a obstrucción de la parte alta de la vía respiratoria

por desviación septal, enfermedad coanal, estenosis na-

sofaríngea y/o micrognatia1,3,7,8. Esta enfermedad respi-

ratoria alta empeora con el paso del tiempo y puede en-

mascarar otras causas de dificultad respiratoria localizadas

en el árbol traqueobronquial, como es el caso de la trá-

quea cartilaginosa completa congénita. Las manifestacio-

nes clínicas varían de manera considerable, cuando se

asocia estenosis traqueal grave es frecuente encontrar es-

tridor bifásico, infecciones respiratorias frecuentes y epi-

sodios de disnea y cianosis1,3. En el diagnóstico diferen-

cial es preciso distinguir los síntomas secundarios a

patología traqueal de aquellos derivados de trastornos

obstructivos respiratorios altos. En nuestro caso, los epi-

sodios de apnea se debían a estenosis coanal ya que la

paciente mejoró cuando se realizó la traqueotomía y se

dilataron las coanas, siendo posible posteriormente la

descanulación.

En la broncoscopia los hallazgos compatibles con el

diagnóstico consisten en una mucosa traqueal lisa sin los

relieves característicos que provocan los anillos traquea-

les, la carina suele ser anómala y la pars membranosa

puede ser normal, aunque con mayor frecuencia es es-

trecha o incluso está ausente1,9. La confirmación diag-

nóstica viene dada por la visión directa de la tráquea en

el momento de la traqueotomía o bien en el estudio ne-

crópsico.

La repercusión fisiológica de este proceso no está bien

definida. Se supone que la rigidez y la angulación tra-

queal pueden provocar una alteración en el flujo de aire

con afectación del reflejo tusígeno y la consiguiente re-

tención de secreciones. Esto explicaría la mayor inciden-

Figura 1. Imagen endoscópica traqueal, donde se observa
la ausencia de anillos traqueales y pars mem-
branosa estrecha.

Figura 2. Aspecto broncoscópico de la carina. El orificio
del bronquio principal derecho tiene un aspec-
to anómalo (oblicuo) debido a la presencia de
un bronquio traqueal derecho.
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cia de infecciones respiratorias, bronquitis crónica y bron-

cospasmo en estos pacientes1,9,10.

Por todo lo anterior y coincidiendo con otros auto-

res1,3,8,9, creemos que se debe descartar enfermedad tra-

queobronquial en aquellos pacientes con craneosinosto-

sis congénita que presenten sintomatología respiratoria

que no remita con las medidas habituales y por lo tanto

no pueda atribuirse a trastornos obstructivos respiratorios

altos. En los casos sintomáticos con tráquea cartilaginosa

completa congénita segmentaria, la resección del seg-

mento afectado con anastomosis terminoterminal puede

ofrecer una solución definitiva4. Sin embargo, en los pa-

cientes que presentan afectación difusa de toda la tráquea

no existe una alternativa quirúrgica en la actualidad y

sólo el diagnóstico precoz y el tratamiento eficaz del pro-

ceso asociado que presenten pueden permitir la supervi-

vencia a largo plazo1,2,9.
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Figura 3. A) Tráquea normal. B) Tráquea cartilaginosa completa.
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