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RESUMEN

El sindrome de obstruccién congénita de la via aérea superior (CHAQS) es un trastorno poco
comun y potencialmente mortal causado por la obstruccion completa o casi completa de las
vias respiratorias altas del feto que condiciona un desarrollo anémalo. La atresia laringea es la
causa méas comun de este sindrome. Fue descrito por primera vez por Hedrick y Martinez Ferro

a finales del siglo XX.

Los hallazgos ecograficos prenatales caracteristicos son unos pulmones hiperecoicos
aumentados de tamarfio, un arbol traqueobronquial dilatado lleno de liquido que condiciona un
aplanamiento del diafragma, con compresion cardiaca y mediastinica. También se puede
encontrar ascitis fetal o hidropesia no inmunitaria asociada. La presencia de alguno de estos
signos en las ecografias realizadas durante la gestacion nos hace sospechar de la existencia del
sindrome. La resonancia magnética nos permite realizar el diagnostico diferencial y valorar la
anatomia fetal con mayor detalle. El diagnéstico prenatal del CHAOS es esencial para

optimizar el manejo gestacional y planificar el tratamiento.

El CHAOQOS es una afeccion que no es compatible con la vida en la mayoria de las ocasiones,
pudiéndose producir la muerte fetal o neonatal, si no se interviene a tiempo. La introduccion
del procedimiento EXIT, al permitir el control de la via aérea del recién nacido, ha aumentado
la supervivencia de los pacientes con este sindrome. No obstante, los pacientes presentan una
gran comorbilidad derivada de la obstruccion aérea durante su desarrollo fetal. En los ultimos
afos, la cirugia intrauterina estd adquiriendo mayor importancia ya que permite descomprimir

la via aérea y revertir el proceso fisiopatologico del sindrome.

PALABRAS CLAVE

Sindrome de obstruccion congénita de via aérea superior, atresia laringea, diagndéstico prenatal,

procedimiento EXIT, cirugia fetal, fetoscopia.



ABSTRACT

Congenital high airway obstruction syndrome (CHAQS) is a rare and potentially fatal disorder
caused by complete or near-complete obstruction of the fetal upper airway resulting in
abnormal development. Laryngeal atresia is the most common cause of this syndrome. It was

first described by Hedrick and Martinez Ferro at the end of the 20th century.

The characteristic prenatal ultrasonographic findings are enlarged hyperechoic lungs, dilated
tracheobronchial tree filled with fluid leading to flattening of the diaphragm, with cardiac and
mediastinal compression. Fetal ascites or non-immune hydrops may also be found. The
presence of any of these signs in the ultrasound scans performed during gestation makes us
suspect the existence of the syndrome. Magnetic resonance imaging helps us to make the
differential diagnosis and to evaluate the fetal anatomy in greater detail. Prenatal diagnosis of
CHAOS is essential to optimize gestational management and to plan the treatment.

CHAQOS is not compatible with life in most cases and can lead to fetal or neonatal death if not
intervened in time. The introduction of the EXIT procedure, by allowing airway management
of the newborn, has increased the survival of patients with this syndrome. However, patients
have a high comorbidity resulting from airway obstruction during fetal development. In recent
years, intrauterine surgery has become increasingly important as it allows decompression of

the airway and reversal of the pathophysiological process of the syndrome.

KEYWORDS

Congenital high airway obstruction syndrome, laryngeal atresia, prenatal diagnosis, EXIT

procedure, fetal surgery, fetoscopy.



INTRODUCCION

El sindrome de obstruccion congénita de la via aérea superior, conocido por sus siglas en inglés,
CHAOS (Congenital High Airway Obstruction Syndrome), es un trastorno poco comuin
causado por la obstruccion completa o casi completa de las vias respiratorias superiores, y que
condiciona un desarrollo fetal andmalo. Suele ser una afeccion que no es compatible con la
vida, pudiéndose producir la muerte fetal o neonatal, y que se acompafia de una elevada

morbilidad en aquellos que sobreviven.

La causa mas comun de CHAOS es la atresia laringea. Alrededor de la 102 semana de gestacion,
una lamina epitelial ocluye temporalmente las vias respiratorias superiores del feto. Si esta
membrana no se recanaliza adecuadamente, se produce una obstruccion que impide la salida
del liquido pulmonar fetal (1). Esto da lugar a una expansion pulmonar que invierte el
diafragma, dilata las vias respiratorias, y comprime el corazon y el mediastino. Tras el
nacimiento, presentan hipoxia e insuficiencia respiratoria que requieren de una via aérea

quirdrgica inmediata (2).

Arizawa et al. en 1989 publicaron el primer caso de diagndstico prenatal de atresia laringea (3).
En 1994 los doctores Marcelo Martinez-Ferro y Scott Adzick describieron el sindrome. Ese
mismo afio encontramos el primer articulo acerca del CHAOS (1), donde Marc Hedrick
describe los principales hallazgos ecograficos en cuatro fetos con atresia laringea que habian
desarrollado el sindrome. Desde entonces, los estudios han ido encaminados hacia el
diagndstico precoz de esta patologia con el objetivo de determinar la actitud terapéutica méas

adecuada para aumentar la supervivencia y disminuir la morbilidad.

JUSTIFICACION

En la actualidad, el desarrollo de las herramientas de diagndstico prenatal ha facilitado la
deteccidn de patologias fetales y la implementacidn de estrategias terapéuticas que incluyen la
intervencion durante la gestacion . El tratamiento intrauterino ha permitido resolver situaciones
que, de otro modo, tendrian un resultado perinatal adverso. La cirugia fetal es una alternativa
terapéutica de reciente aparicion y de rapida evolucion. En este contexto hemos desarrollado
la revision bibliogréafica del CHAOS (Congenital High Airway Obstruction Syndrome), o
sindrome de obstruccion congénita de la via aérea superior, cuyo pronostico es habitualmente

fatal en ausencia de intervencién. El diagnostico precoz y la incorporacion de la cirugia



fetoscopica han contribuido a mejorar la supervivencia y el prondstico de estos pacientes, sin
embargo, las estrategias de diagndstico y tratamiento no estan claramente definidas al tratarse

de un sindrome poco comun.

OBJETIVO

Se ha realizado una revision bibliografica de los casos de CHAQOS publicados hasta la fecha
con el objetivo de recoger la informacion disponible a dia de hoy acerca del sindrome, y

proponer un esquema de diagnostico y tratamiento que facilite el manejo de estos pacientes.

MATERIAL Y METODO

Se ha realizado una busqueda bibliogréafica en la base de datos MEDLINE con la palabra clave
"congenital high airway obstruction syndrome” obteniendo un total de 114 resultados. La
mayor parte de los articulos revisados son informes de casos. Se han escogido aquellos articulos
que tratan sobre el origen y fisiopatologia del sindrome, su deteccion y su manejo. También se

han revisado las referencias de los articulos seleccionados.

Criterios de inclusion:
— Avrticulos sobre el desarrollo embriolégico de la via aérea superior.
— Articulos sobre la fisiopatologia del CHAOS.
— Articulos sobre el diagndstico del CHAOS.

— Informes de casos de fetos con CHAOS y su manegjo.

Criterios de exclusion:

— Articulos de los que no se pudo obtener el texto completo.

Se ha prestado especial atencién a aquellos casos que han sido publicados mas recientemente
para conocer los dltimos avances en cuanto a diagnostico y tratamiento. A partir de la
informacion recopilada se ha elaborado la presente revision. Se ha incluido un anélisis de todos
los casos de CHAQS publicados hasta la fecha en los que la cirugia fetal se planteaba como

alternativa terapéutica, obteniendo una muestra de 24 pacientes.



EMBRIOLOGIA

En el embrion humano, en el estadio Carnegie 11 (24 dias), el primordio laringeo esta
representado por el surco laringotraqueal (SLT) situado en las paredes ventrales del intestino
delgado. En el estadio Carnegie 13 (28 dias), el SLT se divide en dos segmentos distintos: un
segmento secundario o superior, situado entre el cuarto arco branquial y las cuartas bolsas
faringeas y que corresponde al primordio del vestibulo de la laringe; y un segmento primario o
inferior, situado en el borde caudal de las cuartas bolsas faringeas y que corresponde al
primordio de la zona de la cavidad infraglotica superior. En los estadios 16 a 17 (37-41 dias)
comienzan a desarrollarse los aritenoides y los musculos cricoaritenoideo lateral y
tiroaritenoideo, dando lugar a una cavidad laringea bitubular. En los estadios 18 a 20 (44-51
dias) esta cavidad presenta un alargamiento considerable y comienzan a desarrollarse todos los
componentes cartilaginosos y musculares de la laringe. La cavidad bitubular queda ocluida por
el rapido desarrollo de la lamina epitelial en la novena semana. Durante la décima semana, la
recanalizacion de la cavidad bitubular ocluida conduce a la creacion de la glotis. La atresia

laringea se produce en aquellos casos en los que fracasa este proceso de recanalizacion (4).

ETIOPATOGENIA

El sindrome de obstruccidn congenita de la via aérea superior esta producido por un blogqueo a
nivel laringeo o traqueal que impide el aclaramiento del liquido producido en los pulmones.
Este termina por acumularse y provocar una expansion pulmonar que comprime las estructuras

mediastinicas y condiciona el desarrollo fetal dando lugar a la aparicion del sindrome.

Esta obstruccion es de origen intrinseco y sus causas mas frecuentes son: la atresia laringea, la
laringomalacia, la inmovilidad de las cuerdas vocales, los quistes laringeos, los quistes
valleculares, los quistes del conducto tirogloso, los quistes ductales, los laringoceles, las
estenosis laringeas, los hemangiomas subgléticos, la agenesia traqueal y la atresia traqueal.
Entre ellos, la atresia de laringe es la causa mas comin de CHAOS (5). Suele producirse por
un deficiente desarrollo del 6° arco branquial y ha sido clasificada por Smith y Bain de la

siguiente manera:



Tipo | Atresia completa con fusién de la linea media de los cartilagos aritenoides.

Tipo 11 Obstruccion infraglética con un cartilago cricoides en forma de clpula que
obstruye la luz.

Tipo 11 Oclusion de la membrana fibrosa anterior y fusion de los aritenoides a nivel de
las apofisis vocales.

Tabla 1 Clasificacion de Smith-Bain para la atresia laringea (6).

En algunos casos encontramos pequefias comunicaciones o fistulas que permiten, en cierta
medida, la salida del liquido pulmonar. Sin embargo, la probabilidad de diagnéstico prenatal
depende de la existencia de cambios secundarios a la obstruccion, de modo que si hay una
fistula traqueoesoféagica (FTE), los pulmones se desarrollaran normalmente y los signos
clasicos de CHAQS estaran ausentes. En estos casos, los hallazgos ecograficos no son tan

evidentes y se dificulta el diagndstico prenatal (7). En el 87% de las ocasiones la FTE descrita
es la tipo C (8).

4—"‘

Imagen 1 A) Anélisis macroscépico de la parte superior de los  Imagen 2 Corte histoldgico (tincién hematoxilina-eosina)
tractos respiratorio y gastrointestinal. B) Examen histolégico ~ de la traquea al nivel de la glandula tiroides (flecha negra)
(tincion hematoxilina-eosina) de las partes superiores de los ~ due muestra una estenosis luminal () (20).

tractos respiratorio y gastrointestinal. Muestran una atresia

laringea (tipo I1), en la que el cartilago cricoides en forma de

clpula (+) obstruye el lumen del sistema de las vias

respiratorias superiores (*); el segmento superior del es6fago

(#) termina abruptamente (atresia tipo C) (5).



De acuerdo a lo expuesto previamente se describen tres posibles presentaciones de la atresia
laringea (9):

a) Atresia laringea completa sin fistula esoféagica.

b) Atresia laringea completa con fistula traqueoesofagica.

c) Obstruccidn casi completa de las vias respiratorias superiores.

Cada una de ellas supone un grado variable de obstruccién de la via aérea, condicionando la

gravedad del sindrome, pero también la capacidad de diagnéstico.

GENETICA

La presentacion de CHAOS suele ser esporadica y en méas del 90% de los casos se asocian
multiples malformaciones congénitas. A pesar de los progresos realizados en el campo de la
genética, hasta ahora no se ha encontrado ningun gen casual en los pacientes con agenesia
traqueal. Esta agenesia traqueal puede ser aislada o formar parte de sindromes
polimalformativos, como la asociacion VACTERL (anomalias vertebrales, atresia anal,
anomalias cardiovasculares, fistula traqueoesofagica, anomalias renales y defectos en las
extremidades), la asociacion TARCD (agenesia traqueal, malformaciones radiales y
cardiovasculares, atresia duodenal) o el sindrome de Fraser, que se desencadena por
alteraciones en los genes FRAS1 y FRAS2 (10). El sindrome de Fraser es un trastorno
congenito caracterizado por genitales ambiguos, anomalias del tracto urinario, criptoftalmos y
sindactilia. Un estudio de 2016 realizado por Tessier et al. sugirié que aproximadamente el
40% de los neonatos diagnosticados con el sindrome de Fraser tenian evidencia de CHAOS

antes del nacimiento (11).

También se han descrito asociaciones del CHAQOS a trastornos cromosémicos, como la
delecion del brazo corto del cromosoma 5 (sindrome "Cri du Chat™) y la microdelecion del

brazo largo del cromosoma 22 (22g11.2 o sindrome velocardiofacial) (12).

Por todo ello, se destaca la importancia de una evaluacion detallada de todos los casos
sospechosos de CHAQS debido a la posibilidad de coexistencia de cualquier sindrome genético

y las importantes implicaciones de la herencia para futuras gestaciones (13).



FISIOPATOLOGIA

Los hallazgos ecograficos del CHAQOS son manifestaciones de una via aérea superior obstruida.
Esta obstruccion de las vias respiratorias debe ser relativamente completa y producirse en una

fase temprana del desarrollo para ser sintomatica.

Los pulmones del feto son productores netos de liquido. El liquido pulmonar fetal se produce
en las células epiteliales del pulmén y desempefia un papel crucial en el crecimiento y
desarrollo de los pulmones al mantenerlos en un estado distendido. Estd compuesto de células
epiteliales, especialmente de las vias respiratorias distales, y es rico en cloruro y bajo en
bicarbonato y proteinas. Normalmente, este liquido fluye hasta las vias respiratorias superiores,
donde es deglutido o liberado al espacio amniotico. Al principio del embarazo, el liquido
producido en los pulmones del feto aporta aproximadamente el 20% del volumen de liquido
amnidtico. El equilibrio entre la produccion y el drenaje del liquido pulmonar fetal es
importante para el desarrollo normal del pulmén (14-16). En aquellos casos en los gque se altera
la eliminacion fisioldgica de este liquido a través del arbol traqueobronquial por cualquier
obstruccién mecéanica, se produce un aumento de la presion intratraqueal. EI aumento
persistente de la presion intratraqueal conduce a un aumento del volumen de los pulmones, lo
que provoca la compresion de las estructuras cardiacas y mediastinicas. Esta compresion
provoca una disfuncion cardiovascular y una reduccién del retorno venoso al lado derecho del
corazon. Esto conduce a manifestaciones clinicas como ascitis fetal y anasarca. EI aumento de
tamafio de los pulmones también provoca el aplanamiento del diafragma y, en casos extremos,
la inversion del diafragma (13). El polihidramnios, posiblemente causado por la compresion
esofagica y el déficit deglutorio del liquido amniédtico por parte del feto, puede estar asociado

al CHAQOS y predisponer a un parto prematuro (1).
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Imagen 3 Hallazgos de CHAOS en la RM. a) Imagen coronal SSFSE T2-W obtenida en un feto de 24 semanas y 6 dias con
sospecha de atresia laringea tipo 11 en una ecografia previa. Muestra unos pulmones homogéneos expandidos con el diafragma
aplanado (flecha negra). El higado (asterisco) esta rodeado de ascitis. La traquea (flecha blanca) también es visible. b) La
imagen sagital en T2-W del mismo feto muestra pulmones expandidos (asterisco) con ascitis intraperitoneal (flecha negra).
La traquea (flecha blanca) y los bronquios del tronco principal proximal son prominentes y estan llenos de liquido. EIl conjunto
de hallazgos es altamente sugestivo de CHAOS. c) Imagen ecogréafica coronal que demuestra pulmones ecogénicos (L),
aplanamiento del diafragma (puntas de flecha blancas) y ascitis intraperitoneal (asterisco). La laringoscopia postnatal
demostro una atresia laringea secundaria a la fusion de las cuerdas vocales falsas (29).

La atresia traqueal tiene una incidencia de 1/50.000 casos (17) y tiene un peor prondstico que
otras causas del sindrome CHAQOS (18). Anomalias como la atresia traqueal pueden no
producir CHAOS debido a la asociacion con la fistula traqueoesofégica. La fistula actia como
un conducto para ventilar la acumulacion intrabronquial del exceso de liquido pulmonar fetal.
En otros casos, la atresia laringea puede ir acompafiada de un orificio posterior que conecta la
traquea y la faringe en desarrollo, lo que puede explicar que algunos fetos nazcan con atresia
laringea pero sin evidencia de CHAOS (19). Hay que tener en cuenta que en estos casos el
diagnostico prenatal va a ser mas complicado, retrasando la intervencion en caso de que fuera

necesaria.
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Las alteraciones propias del sindrome también se
demuestran en la anatomia patoldgica. Macroscdpicamente
se aprecian unos pulmones agrandados y edematizados,
secundarios a la atresia traqueal (20). Histologicamente se
describe un aumento del numero y el tamafio de los
espacios alveolares, que estdn pobremente subdivididos
(21). Las paredes alveolares reducen su grosor, con una

deplecion del numero de neumocitos de tipo 2 y

consiguiente  disminucion del surfactante pulmonar

Imagen 4 Pieza de autopsia de un feto con . ., .,
CHAOS. Pulmones aumentados de tamafio proporcional a la duracion de la obstruccion (22).
con impresiones costales y compresion

cardiaca (20).

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia real de este sindrome se desconoce ya que la mayoria de los casos de atresia
completa no sobreviven tras el parto o experimentan una muerte fetal intrauterina (23). Si no
se detecta antes del parto, la mortalidad registrada es del 80-100% (22). Con en el aumento de
la capacidad de diagnostico en el periodo prenatal y la intervencion precoz, se ha descrito una
incidencia de 1 por cada 50.000 recién nacidos (24). Se estima que en mas del 90% de los casos

se asocian otras malformaciones congénitas (11).

CLINICA

El CHAOS cursa habitualmente de manera asintoméatica para la madre, por lo que el
diagnostico es posible gracias a las ecografias de cribado durante el embarazo. No obstante,
hay madres que desarrollan el sindrome en espejo o sindrome del triple edema, caracterizado

por la presencia de hidrops fetal, placentomegalia y edema materno generalizado (25).

El recién nacido suele presentar dificultad respiratoria con movimientos respiratorios sin
ventilacion adecuada, ausencia de llanto audible y fracaso de la intubacion endotraqueal.
Tambien es comun el parto prematuro, el bajo peso al nacer y una puntuacion de Apgar inferior

a 7 alos 5 minutos (19).
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DIAGNOSTICO

Ecografia

La ecografia es una herramienta fundamental en el diagnostico de muchas patologias fetales.
Permite anticipar el diagnostico de las enfermedades fetales y programar las terapias clinicas
y/o quirurgicas adecuadas. De hecho, su uso ha aumentado constantemente a lo largo de los
afios en este campo. En el caso del CHAOQOS, la ecografia es particularmente importante porque
su diagndstico prenatal es necesario para garantizar la supervivencia del nifio en el momento
del parto (5).

Imagen 5 Ecografia de un feto con CHAOS. Presenta pulmones grandes e hiperecoicos bilateralmente y dilatacion de los
bronquios principales (A). El diafragma se encuentra invertido. El corazén esta situado en el centro y parece estar
comprimido por los pulmones (B) (48).

Los hallazgos ecograficos son caracteristicos y son secundarios a la obstruccion de las vias
respiratorias. Estos se hacen evidentes después de las 16 semanas de gestacion (26), aunque
también encontramos casos diagnosticados a partir de la semana 13 (27). Los pulmones se
muestran hiperecogénicos, homogéneos y aumentados de tamafio. Este aspecto que presentan
se debe a la distension que produce el liquido sobre los espacios aéreos, que son demasiado
pequefios para ser percibidos como quistes en la ecografia. Los pulmones distendidos tienen
efecto masa sobre el diafragma, que aparece aplanado o invertido. El corazén suele aparecer
desplazado hacia delante y comprimido por los pulmones que lo rodean. En muchos fetos
pueden visualizarse los dos bronquios principales y la traquea, llenos de liquido pulmonar y
distendidos. Con el Doppler color se puede demostrar la ausencia de flujo en la traquea durante
la respiracion fetal y, en algunos casos, incluso localizar el nivel de obstruccién. La ascitis fetal
es casi universal en el momento del diagndstico, pero puede no estar asociada a otros hallazgos

de hidropesia. Se han descrito casos de poli y oligohidramnios. Presumiblemente, el
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polihidramnios esta causado por la compresion esofagica. El oligohidramnios puede ser debido
al compromiso cardiaco o a la disminucion del flujo de liquido pulmonar en el liquido
amniotico (22). Hay que tener en cuenta que la edad gestacional en el momento del diagnéstico
puede afectar a la cantidad de liquido amniotico. Por ejemplo, el polihidramnios puede no estar
presente debido a que el examen se realiza al principio del segundo trimestre en la mayoria de

los casos (13).

Imagen 6 Imagen ecografica en la que se aprecia inversion  Imagen 7 La ecografia axial del torax fetal muestra

diafragmatica, pulmones hiperecoicos y traquea dilatada (48) pulmones hiperecogénicos agrandados (a) con el
corazon situado en el centro (flecha blanca). La placenta
(p) se observa posteriormente; también se aprecia
oligohidroamnios (28).

Mas del 50% de los fetos con obstruccion laringea presentan anomalias adicionales en la
exploracion ecogréafica. Las anomalias asociadas mas comunes en la literatura son la agenesia
renal, FTE, defectos vertebrales, anomalias cardiacas, ano imperforado, genitales ambiguos,
defecto hemi-diafragmatico, atresia duodenal, sindactilia y arteria umbilical Gnica (22).

Aungue en la literatura ningun autor define cuantos hallazgos ecograficos son necesarios para
el diagndstico del CHAQS, se puede afirmar que la descripciéon de estos cuatro hallazgos
fundamentales deberia ser suficiente para definir el diagnéstico del CHAOS como altamente
probable (13):

a) Vias respiratorias dilatadas distales al nivel de obstruccion.
b) Pulmones agrandados e hiperecoicos.

¢) Diafragma aplanado o invertido.

d) Ascitis fetal.
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Imagen 8 Ecografia prenatal que muestra unos pulmones simétricamente agrandados, hiperecoicos y homogéneos con el
corazon (Heart) en posicion central (B), diafragma aplanado (flechas blancas en A) y ascitis asociada (flecha transparente
en A) (41).

El diagnostico puede ser dificil cuando solo encontramos uno o dos hallazgos tipicos en la
ecografia. En concreto, la ascitis fetal y la inversion o aplanamiento del diafragma pueden estar
causados por otras condiciones mas comunes, como enfermedades hepaéticas o infecciosas. Por
lo tanto, si no hay evidencia de expansion bilateral de los pulmones y/o dilatacion de las vias
respiratorias, el CHAQOS podria no ser identificado y el nifio podria morir sin el enfoque
terapéutico necesario en el parto. A la luz de los datos mencionados, el diagnostico de CHAOS
puede convertirse en un reto cuando la ecografia fetal es negativa. Como se ha descrito
anteriormente, una FTE puede ser responsable de la ausencia de los hallazgos ecogréaficos
comunes del sindrome, ya que la presencia de este tipo de conexiones permite el drenaje del
liquido de las vias respiratorias hacia el tracto gastrointestinal. En conclusion, una ecografia
prenatal negativa y/o una FTE pueden ser causas de fracaso en el diagnéstico prenatal del
CHAOS. Esto puede determinar la muerte del bebé poco después del parto porque los médicos
no pueden programar estrategias terapéuticas Utiles para asegurar una via aérea en el momento
del parto (5).

Ni el nivel exacto de obstruccion ni la etiologia pueden determinarse con precision con la
ecografia. Sin embargo, se puede asumir con seguridad que la obstruccion de las vias

respiratorias es grave si los pulmones estan agrandados y el diafragma esta aplanado (22).
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Resonancia magnética

La evaluacién ecografica es la herramienta diagndstica de primera linea debido a su bajo coste
y a su amplio uso. Sin embargo, la resonancia magnética (RM) puede utilizarse de forma
complementaria (13). El uso de la RM fetal permite una definicion precisa de la anatomia fetal
y facilita la planificacion del tratamiento, ya que representa con mayor eficacia las vias
respiratorias dilatadas, el nivel de obstruccidn, su relacion con la traquea, evalla la afectacion
facial y ayuda a excluir las patologias extrinsecas que provocan la obstruccion (9), como el
teratoma cervical, la malformacion linfatica o los anillos vasculares como el doble arco aértico
(28). Una localizacién correcta ayuda a guiar la decision entre la intervencion fetal o neonatal.
También existe una indicacién prondstica potencial para el éxito del procedimiento EXIT
(29,30).

La RM también puede ser de utilidad en aquellos casos en los que se describen alteraciones
ecocardiograficas que, aunque no sean diagndsticas de CHAQOS, nos hagan sospechar e

investigar una causa anatémica subyacente (5). En el anexo | se ha realizado un esquema que

resume los puntos clave del diagnostico del sindrome.

Imagen 9 A) RM de un paciente
con CHAOS que demuestra unos
pulmones agrandados, inversion
del diafragma, compresion
cardiaca, edema del cuero
cabelludo y ascitis masiva. B) RM
que muestra una vista coronal del
segmento de la via aérea obstruida
(flechas). También se aprecian los
pulmones festoneados y
agrandados, edema del cuero
cabelludo y ascitis masiva. C) RM
que muestra una vista sagital del
segmento de la via aérea obstruido
(flechas). También se visualiza
aplanamiento del diafragma y
ascitis (47).
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Aparte de sus implicaciones diagndsticas, es necesario destacar el papel de la RM en los
estudios postmortem. En fetos con sospecha de CHAOS permite confirmar el diagnostico,
determinar el nivel anatomico de la atresia o estenosis e identificar las anomalias asociadas sin
necesidad de realizar una autopsia invasiva. Ademas, estos estudios proporcionan gran cantidad
de imagenes que nos ayudan a conocer mejor la fisiopatologia del sindrome y facilitan su
diagnostico intradtero. Las caracteristicas clasicas de las imagenes de RM en los afectos de
CHAOS incluian pulmones de gran volumen llenos de liquido y alta intensidad de sefial en las
imagenes T2-W, inversion del diafragma, dilatacién de las vias respiratorias (con liquido) por
debajo del nivel de obstruccion, corazén comprimido y en posicion central, y ascitis masiva,

asi como edema subcutaneo moderado y derrames pleurales y pericardicos (31).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las causas de la obstruccion laringotraqueal fetal pueden clasificarse como intrinsecas o
extrinsecas. La obstruccion intrinseca se produce por una atresia, estenosis o0 agenesia laringea
o traqueal y es la que puede dar lugar al CHAOS (18). Por otro lado, la obstruccion extrinseca
puede ser debida a tumores adyacentes como la malformacion linfatica, al teratoma cervical o
a la compresion por un anillo vascular, dando lugar a cuadros clinicos diferentes. El
reconocimiento y la evaluacion por imagenes prenatales de la obstruccion laringotraqueal fetal
han adquirido una importancia creciente, ya que el diagnostico precoz y un adecuado plan
terapéutico permiten un control y manejo seguros de las vias respiratorias y mejoran en gran
medida los resultados (9,13,29).

Teratoma cervical

La cabezay el cuello son el segundo lugar méas frecuente de aparicion de teratomas en el feto.
Estas masas suelen estar formadas por componentes quisticos y solidos y se originan en el
paladar, la nasofaringe o la zona tirocervical. Si se identifican, las calcificaciones son casi
diagnosticas de teratoma; sin embargo, éstas estan presentes solo en aproximadamente el 50%
de los casos y pueden no ser visibles en la ecografia o la RM. El polihidramnios es un hallazgo
comun e importante asociado a los teratomas cervicales y orales y es el resultado del efecto
directo de la masa, ya que la deglucién puede verse comprometida por la oclusion de la boca o

la compresion del eséfago (29).
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Malformacién linfatica

Las malformaciones linfaticas estan compuestas por espacios linfaticos quisticos, posiblemente
secundarios a un fallo local de las conexiones linfaticas durante el desarrollo. Las
malformaciones linfaticas suelen complicarse con hidropesia, probablemente causada por la
compresién de los vasos del cuello. Las caracteristicas ecograficas se solapan con las de los
teratomas, especialmente cuando el tumor es grande; no obstante, las malformaciones linfaticas
suelen aparecer como colecciones septadas llenas de liquido. Si la lesion es predominantemente

solida o quistica con nddulos sélidos favorece el diagndstico de teratoma (29).

Anomalias vasculares

Se ha descrito que la compresion extrinseca de los anillos vasculares, incluido el doble arco
adrtico, da lugar a una importante obstruccion de las vias respiratorias que da lugar a
caracteristicas que imitan el CHAOS. El doble arco aortico es una anomalia congénita
relativamente comun del sistema del arco aortico que resulta de una regresion fallida de las
arterias del cuarto arco faringeo. Los sintomas postnatales se desarrollan debido a la
compresion de la traquea y el eséfago. Esta entidad se manifiesta clasicamente como una
respiracion ruidosa durante las primeras semanas de vida. Es necesario realizar una revision
critica de los hallazgos de imagen en los casos de aparente CHAQS en la ecografia prenatal.
Los rasgos atipicos deben conducir a la obtencion de méas imagenes con RM fetal o
ecocardiografia fetal, que pueden ayudar a identificar y caracterizar las anomalias vasculares

extrinsecas (29).

Secuestro pulmonar

En el secuestro pulmonar, una rama aberrante de la aorta irriga directamente una porcion de
parénquima pulmonar que en la mayoria de los casos no tiene conexion aparente con las vias
respiratorias. La ecografia prenatal muestra una lesién pulmonar focal uniformemente

ecogénica con visualizacion ocasional de la irrigacion arterial desde la aorta (28).

Malformacion adenomatoidea quistica bilateral

La malformacion adenomatoidea quistica pulmonar (MAQP) resulta de una alteracion

hamartomatosa de las estructuras endodérmicas y mesodérmicas pulmonares, que consiste en
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la formacion de cavidades quisticas llenas de moco o aire (32). Se clasifican segun el sitio de

origen de la malformacion (Tabla 3):

Tabla 3 Clasificacién de la MAQP.

Tipo 0 Origen traqueobronquial proximal, formado por quistes de muy pequefio tamafio en los
I6bulos pulmonares. Incompatible con la vida.

Tipo | Origen en bronquios y bronguiolos proximales, quistes simples multilobulados de
tamafio superior a 2 cm. EI mas frecuente.

Tipo Il Origen en bronquiolos respiratorios y terminales, multiples quistes menores de 2 cm.

pelor FEEE Origen en bronquiolos respiratorios, conductos y sacos alveolares, quistes sélidos de
menos de 5 mm, asociados a un mal pronéstico.

el A2 Origen acinar distal, quiste periférico grande.

En gran parte de las ocasiones es necesario realizar el diagnostico diferencial entre el CHAOS
con la MAQP, especialmente la tipo Il1l. Ambas presentan una apariencia hiperecogénica
uniforme bilateral de los pulmones del feto en el examen ecogréfico. Para diferenciarlas debe
verse claramente el lugar de la obstruccion con dilatacion de la via aérea distal (presente en el
CHAOQS) y el suministro arterial sistémico (presente en la MAQP tipo I11) (9,13). Ademas, hay
que tener en cuenta que la MAQP es generalmente unilateral, mientras que el CHAOQOS es
invariablemente bilateral (26).

En la tabla 4 se comparan las diferentes entidades que tenemos que tener en cuenta en el
diagndstico diferencial del CHAQOS.

Tabla 4 Diagnédstico diferencial del CHAOS.

Afectacion Asociacion con  Inversion
pulmonar ascitis diafragmatica

CHAOQOS Bilateral Presente Presente Sélida

MAQ tipo 111 Unilateral Ausente Ausente Sélida con
habitualmente microquistes

Malformacion Unilateral Raro Raro Quistica

linfatica habitualmente

Teratoma Unilateral Raro Raro Soélido-quistica

mediastinico habitualmente

Doble arco Bilateral Raro Raro Solido-quistica

aortico

Secuestro Unilateral Ausente Ausente Lesion focal

pulmonar habitualmente ecogeénica

Tipo de lesion
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La RM es superior a la ecografia para demostrar el nivel de obstruccion y para ayudar en el
diagnostico diferencial excluyendo las causas extrinsecas de obstruccion (13). Se estan
utilizado tanto imégenes de superresolucion como bidimensionales, proporcionando un
contraste superior de los tejidos blandos, un campo de vision mas amplio y la obtencion de
imagenes multiplanares. Esto es Gtil para delinear las diferencias caracteristicas de los tejidos
y proporcionar informacion sobre la compresion o la distorsion laringotraqueal, lo cual es

fundamental si se considera cualquier intervencion fetal (30).

TRATAMIENTO

Holinger en 1987 describid por primera vez la planificacion de una cesarea para asegurar una
via aérea neonatal obstruida (33). En 1992 Catalano modifico la técnica para mantener la
circulacion feto-placentaria y permitir mas tiempo para establecer una via aérea, lo que desde
entonces se conoce como procedimiento EXIT (34). Unos afios mas tarde, en 1998, DeCou
describio6 el primer EXIT exitoso para la atresia laringea en un feto diagnosticado a las 18

semanas de gestacion y que nacio a la semana 35 (35).

Procedimiento EXIT

El procedimiento EXIT (ex-utero intrapartum treatment o, en espafiol, tratamiento exutero
intraparto) permite asegurar la via aérea de aquellos fetos con una obstruccion laringea o
traqueal. El flujo sanguineo uteroplacentario y el intercambio gaseoso se mantienen mediante
el uso de anestésicos inhalatorios para permitir una relajacion uterina optima con la salida
parcial del feto y la amnioinfusién para mantener la distension uterina. Este procedimiento ha
seguido desarrollandose y se esta utilizado para tratar una gran variedad de condiciones fetales
en el parto (grandes masas en el cuello, lesiones pulmonares extensas, CHAOS). La técnica
EXIT proporciona un entorno hemodindmico estable y prolongado que otorga tiempo
suficiente para realizar procedimientos como la broncoscopia, la laringoscopia, la intubacion
endotraqueal, la traqueotomia, la canulacion para la oxigenacion por membrana extracorpdrea,
la reseccion de masas pulmonares o la reseccion de masas en el cuello en un entorno controlado,
evitando asi un desenlace fatal. A medida que la experiencia con los procedimientos EXIT ha
aumentado, las técnicas anestésicas y quirdrgicas se han perfeccionado, las indicaciones se han

ampliado y las complicaciones se han reducido (36-38).

20



La cirugia EXIT permite asegurar la via aérea del feto en aquellos casos en los que se ha
realizado un diagndstico prenatal de CHAOS. La participacion multidisciplinar del obstetra, el
anestesista, el otorrinolaringblogo, el cirujano pediatrico y el neonat6logo es fundamental para
planificar y llevar a cabo este tipo de intervenciones. Sin embargo, el diagndstico prenatal no
siempre es posible. La supervivencia en estos casos depende del grado de obstruccion de las
vias respiratorias superiores, de la capacidad de intubar al neonato a través de la FTE o de la
posibilidad de realizar una traqueotomia de urgencia. En aquellos casos en los que se presenta
una agenesia traqueal, la intubacion y traqueotomia no son posibles, por lo que sera necesario

canalizar uno de los bronquios principales (39).

El procedimiento EXIT se realiza bajo anestesia general. La madre es sometida a una cesarea
electiva, preferentemente, con una incision de Pfannenstiel e histerotomia transversal del
segmento uterino inferior. Tras la extraccion de la cabeza y el térax del feto, los neonat6élogos

intentan inicialmente la intubacion fetal. Si esta

|
| |

A Drip to Maintain
Amniotic Fluid

falla, el otorrinolaringélogo realiza

inmediatamente una traqueotomia. Durante el i
procedimiento EXIT, se monitorizan la SpO2 y ;
la frecuencia cardiaca del feto, y se infunde /
continuamente suero salino caliente en el utero a
un ritmo constante para evitar la separacion de la The EXIT proceds
placenta y la compresion del cordén umbilical. o
Tras asegurar la via aérea, se pinza y secciona el
cordon umbilical y se entrega el bebé a los
neonatélogos. A continuacion se extrae la
placentay se repara el Utero y la pared abdominal !magen 10 Procedimiento EXIT (9).

(40,41).

La reconstruccion de la via aérea se retrasa hasta que el nifio se estabilice y se le permita crecer.
La reconstruccion laringea o traqueal es esencialmente un procedimiento electivo y puede

realizarse una vez optimizado el estado del paciente (42,43).

Recientemente se han abierto lineas de investigacion con medios diagnosticos basados en la
tecnologia 3D que facilitan la planificacion del tratamiento. En 2013, Liberty et al. evaluaron
con éxito la faringe y la laringe del 90% de los fetos estudiados entre las 20 y 24 semanas de

gestacion mediante el uso combinado de la ecografia 2D y 3D basado en 5 planos espaciales.
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Las imagenes se obtienen mediante una reconstruccion multiplanar. Entre los fetos estudiados
se encuentran tres casos de CHAQOS. Las imagenes ecogréaficas en 2D resultaron de utilidad
para el diagnostico y el estudio funcional, siendo complementadas por las imagenes en 3D para
la evaluacion y localizacion de obstruccion. Esta técnica se planteé como una herramienta util

para planificar el tratamiento y realizar el seguimiento de los fetos con CHAQOS (44).

Shalev et al. en 2021, en el Centro Médico de Tel-Aviv, han sido los primeros en utilizar un
modelado e impresion 3D de un feto de 32 semanas de gestacion con CHAOS para planificar
el procedimiento EXIT. Su objetivo era el de evitar intentos innecesarios de intubacion y lograr
un control rapido de las vias respiratorias reduciendo asi el riesgo para la madre y el bebé. La
reconstruccion en 3D se realiz6 a partir de iméagenes de RM procesadas por un software. El
modelo facilité el manejo de las vias respiratorias del feto y el resultado clinico fue bueno: se
establecié rapidamente una via respiratoria definitiva mientras el feto estaba unido a la
placenta, sin signos de sufrimiento fetal. Se realiz6 un tragueotomia de forma electiva el
segundo dia de vida. Un afio después, el bebé sigue en tratamiento (escleroterapia), creciendo
y desarrollandose con normalidad. Tanto el equipo de anestesia como el de otorrinolaringologia
pediatrica consideraron que el modelo era beneficioso. Se aumento el detalle y la precision en
el diagndstico, el equipo realizo simulaciones antes del parto y el procedimiento se desarrolld
sin problemas. Por lo tanto, el uso de modelos 3D de la anatomia fetal puede ser de utilidad en

el diagndstico y la planificacion del tratamiento (45).

Intervencién fetal

Se ha documentado el éxito del EXIT para salvar a los fetos que sobreviven hasta la gestacion.
Sin embargo, solo se benefician de este procedimiento aquellos que progresan hasta el parto y
no contrarresta las secuelas del CHAOS durante la gestacion. Incluso con un parto EXIT eficaz,
existe una alta probabilidad de que los fetos con CHAQOS experimenten morbilidad postnatal,
como el sindrome de distress respiratorio, fuga capilar sistémica, alteraciones en la sintesis
hepética, coagulopatia y lesiones graves en el diafragma, por lo que la mortalidad perinatal
sigue siendo elevada. Las complicaciones postnatales suelen requerir semanas o meses de
terapia intensiva hasta alcanzar la estabilidad. Por todo ello, la investigacion reciente ha
impulsado las intervenciones prenatales para alterar el curso natural de este proceso y aumentar

las posibilidades de supervivencia a largo plazo (46-48).
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La descompresion traqueal prenatal y la liberacion del liquido pulmonar atrapado podrian
revertir las anomalias observadas en las técnicas de imagen para obtener unos pulmones mas
funcionales que permitan la supervivencia postnatal (48). Esta recanalizacion se puede producir
de forma espontanea (con el desarrollo de una fistula) o quirtrgica. En los casos en los que no
se resuelve espontaneamente, la intervencion fetal puede invertir la fisiologia del hidrops,

prevenir la disfuncién respiratoria y mejorar los resultados a largo plazo (49).

Imagen 11 Imagenes ecogréaficas y de RM de un feto con
CHAOS por atresia laringea antes (arriba y abajo a la
izquierda) y después (arriba y abajo a la derecha) de la
intervencion prenatal. Como resultado de la descompresion
traqueal, la relacion de area cardiotoracica mejoré de 0,1 a
0,16 y se mantuvo durante el resto de la gestacion. La RM
muestra los pulmones (L), el corazén (H) y el higado,
apreciandose también la mejoria en la relacion cardiotoracica
y una disminucion de la ascitis (53).

La técnica mas habitual consiste en introducir
un fetoscopio a través de la cavidad oral fetal y,
a través de un laser de fibra, perforar el tejido
atrésico. El procedimiento estd guiado por
ecografia, que permite una orientacion y

alineacion adecuada (48).

Subglottic
atresia

Imagen 12 A) Fotografia intraoperatoria del puerto y de la insercion del fetoscopio bajo guia ecografica. B) lustracion del
puerto transuterino percutaneo con insercion del fetoscopio a través de la orofaringe hasta el nivel de la obstruccion (48).
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En la seleccion de pacientes para la descompresion fetoscopica la evaluacion de la causa y el
grado de obstruccion son fundamentales. Se consideran condiciones anatomicas favorables
para la intervencion fetal las membranas laringeas y traqueales y aquellas lesiones que afectan
a un segmento corto. Por el contrario, la agenesia completa de un segmento de la via aérea y
las lesiones de segmentos largos no tienen indicacion para los procedimientos fetoscopicas

desarrollados hasta el momento. La RM es la técnica de imagen de eleccion para determinar el

nivel y la longitud de la lesién, asi como para orientar su manejo (49).

Imagen 13 A) Imagen ecogréafica intraoperatoria que muestra el fetoscopio (linea discontinua) alineado con la traquea distal
dilatada (linea de puntos). Los margenes del segmento atrésico subglético estan marcados con flechas (48). B) Estenosis
subglética grave residual identificada en la laringoscopia durante el parto mediante el procedimiento EXIT (48)

Imagen 14 Iméagenes de ecografia (A) y de RM (B) de un feto con atresia laringea (flecha), hiperinsuflacion bilateral de los
pulmones (*), diafragmas invertidos y ascitis (a). (C) Fetoscopia de la atresia laringea (ap) tratada con un catéter de balon (b)
pasando tras la puncion. (16)
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Se ha realizado un anélisis de los casos de CHAQOS publicados hasta la fecha en los que la
cirugia fetal se plante6 como una opcion de tratamiento. El objetivo ha sido conocer las
indicaciones de la cirugia, sus riesgos y beneficios, sus contraindicaciones y su influencia en
el pronostico. También se han estudiado los distintos procedimientos disponibles en funcion

de la anatomia de la obstruccion. En la tabla del anexo 1V se resumen los casos estudiados.

De los 24 casos analizados, 13/24 fueron
intervenidos  prenatalmente  consiguiendo la
supervivencia a largo plazo de 9 de ellos
(16,23,46,47,49-51). De los 4 restantes, uno falleci
tras la intervencion (52), otro tras el parto (23) y dos
por complicaciones en las semanas posteriores
(23,53). De los 11/24 casos en los que no se realizd
la cirugia, bien porque no estaba indicada o porque
no se otorgd en consentimiento, solo sobrevivieron
2 tras el parto (49). En uno de ellos se demostré una
fistulizacion espontanea de la obstruccion durante la
gestacion (23) y ambos se beneficiaron del

procedimiento EXIT durante el parto. Es importante

sefialar que los otros 9 que no sobrevivieron,

Imagen 15 Arriba: laringoscopia fetoscépica que
muestra una atresia laringea por una membrana debajo
de las cuerdas vocales (recuadro: aspecto de la
anatomia fetal normal de esta region). Abajo: para
lograr la descompresion traqueal fetal, se hizo avanzar
una fibra laser a través del canal de trabajo del
fetoscopio y se colocd por encima de la regidn atrésica.
En este lugar, se activd la fibra y se lograron cuatro
pequefias aberturas dentro de la membrana (recuadro:
vista fetoscépica del extremo distal del fetoscopio que
permitia la visualizacion de la fibra laser) (53).

tampoco fueron candidatos a la cirugia EXIT.

Las primeras intervenciones fetales realizadas
consistieron en practicar una traqueostomia para
descomprimir la via aérea, sin embargo, en una de
ellas el feto no sobrevivié (52) y en las dos restantes
se produjo una bradicardia fetal que requirio
finalizar la gestacion (49,50). En los casos en los que el CHAOS esta causado por una
membrana laringea o traqueal, esta puede ser perforada con relativa facilidad durante la
evaluacion laringoscépica mediante una fibra laser (23,46,53). Cuando la obstruccion se
produce por una atresia laringea verdadera, las cuerdas vocales suelen estar fusionadas sin
acceso a la parte superior de la traquea. En los casos descritos, no fue posible realizar una
laringotomia con fibra laser, por lo que se recurrio a la dilatacion con balon y la colocacion un

stent (16,51). Como intervencion alternativa para la atresia laringea, Nicolas et al. realizd una
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descompresion traqueal con aguja a través de un acceso cervical anterior (47). En el esquema
del anexo Il se resumen las principales causas de obstruccion que dan lugar al CHAQS, asi

como su posible manejo.

Ademas de que la anatomia de la obstruccidn sea favorable para un manejo fetoscépico, las
condiciones maternas y fetales deben de ser déptimas. Las principales contraindicaciones
maternas de la intervencion fetal son: las contracciones frecuentes, la ruptura de membranas,
un cuello uterino corto y comorbilidades no controladas que puedan predisponer a la paciente
a la preeclampsia o al sindrome HELLP. En cuanto a las fetales, podemos destacar la presencia
de multiples anomalias, los trastornos cromosémicos y las restricciones anatémicas (placenta

anterior, posicion fetal) que pueden impedir un acceso seguro (54).

Aunqgue la cirugia fetal se muestra como una alternativa terapéutica eficaz en los pacientes con
CHAQS, hay que tener en cuenta las complicaciones que pueden derivar de la misma. Ademés
del riesgo de pérdida de bienestar fetal mencionado previamente, las intervenciones
fetoscdpicas podrian aumentar el riesgo de ruptura prematura de membranas y de parto
pretérmino (23,49,51).

Hay que destacar que el principal objetivo de la cirugia fetal en el CHAQOS es permitir la
descompresion traqueal para revertir la cascada de efectos que desencadena la obstruccién de
la via aérea superior. Las técnicas fetoscopicas no aseguran una permeabilidad de la via aérea
suficiente para la supervivencia del neonato, por ello, si las condiciones lo permiten, se realiza
un procedimiento EXIT en el momento del parto independientemente de si el feto ha sido
intervenido previamente o no. Solo se ha descrito un caso de parto vaginal en un feto con
CHAOS. Este se produjo en el semana 37 de gestacion y tras haber sido intervenido con éxito
en la semana 21. La puntuacién en el test de Apgar a los 5 minutos fue de 10/10 y se desarrolld
con normalidad durante los primeros meses de vida (46). En anexo 111 se propone un algoritmo
de manejo de los pacientes con CHAQOS basado en la informacion recogida de los articulos y

casos publicados hasta la fecha.

A la hora de plantear el manejo de los pacientes con CHAOS hay que tener en cuenta el tipo
de obstruccion que presenta el feto, las posibles anomalias asociadas y el estado de salud
materno. Es fundamental informar adecuadamente a la madre sobre las alternativas

terapéuticas, sus riesgos y beneficios, asi como del pronostico en cada caso.
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Evaluacion postparto

Una vez el recién nacido se encuentra estable, el diagndstico final se puede confirmar mediante
una tomografia computarizada de térax o una broncoscopia que permitan definir con mayor
exactitud la localizacion y magnitud de la obstruccidn, asi como su repercusién. También se
puede realizar una ecografia cerebral para descartar un posible dafio hipoxico (40). Ademas,
serd importante evaluar posibles anomalias asociadas. Se han descrito asociaciones del
CHAOS con el sindrome de Fraser, el sindrome de Prune Belly, el sindrome X fragil,
malformaciones cardiacas y otras anomalias anatomicas que requeriran un manejo especifico
(16,23,49,51,53).

Reconstruccién de la via aérea

Tras asegurar la via aérea es necesario realizar una endoscopia para evaluar la movilidad de las
cuerdas vocales y el grado y la longitud de las estenosis. Las cuerdas vocales inmoviles
aumentan el riesgo de obstruccidn postoperatoria. La evaluacién endoscopica con fibra 6ptica
del proceso de la deglucion es muy valiosa para predecir la probabilidad de aspiracion. La
cirugia reconstructiva de la via respiratoria deber retrasarse en aquellos nifios que esta en riesgo
de aspiracion, ya que la apertura de la via respiratorias glética y subglotica aumentara la

probabilidad de aspiracion cronica y, por tanto, de otras patologias pulmonares (42).

Existen variedad de opciones para la reconstruccion quirdrgica de la via aérea: usando un tubo
en T, la reconstruccion con injerto de cartilago, la reseccion cricotraqueal y el homoinjerto
traqueal, adaptandose individualmente a cada caso. La diversidad de técnicas quirdrgicas
refleja la gran variabilidad anatomica entre diferentes pacientes con CHAOS. El grado de
obstruccidn de las vias respiratorias puede ser completo o casi completo, y puede afectar a un
nivel especifico de las vias respiratorias o extenderse desde la glotis hasta la subglotis y la

traquea superior (42).

No hay consenso sobre el momento 6ptimo para la reconstruccidn de las vias respiratorias, pero
en la mayoria de los casos descritos esta se llevo a cabo después de los 24 meses de edad. El
objetivo de esta cirugia es evitar la dependencia de la traqueostomia, permitir el desarrollo de

la fonacion y posibilitar la alimentacion oral con el menor riesgo de aspiracion posible (41).
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PRONOSTICO

En ausencia de intervencion, la mortalidad del CHAQOS es del 80-100% y la morbilidad se
asocia a problemas de deglucion, en el lenguaje, problemas respiratorios, dependencia a largo
plazo de la traqueostomia e infecciones respiratorias, con gran impacto en la calidad de vida e
incluso muerte en el periodo neonatal. La supervivencia depende del correcto diagnostico
prenatal, del apropiado manejo perinatal y de la intervencién postnatal en centros

experimentados (7,55).

En cuanto al diagnostico precoz, hemos comentado anteriormente que una ecografia prenatal
sin hallazgos sugestivos del sindrome y/o una FTE pueden ser causas de fracaso en el
diagnostico prenatal del CHAOS. Esto no permite programar una estrategia terapéutica
adecuada que asegure una via aérea en el momento del parto y puede resultar en la muerte del

neonato (5).

Si tenemos en cuenta los hallazgos en las técnicas de imagen como factor prondstico, la
presentacion temprana con hidropesia o anomalias asociadas confiere un mal prondstico, con
una alta tasa de muerte fetal y una pobre supervivencia incluso con el procedimiento EXIT. Sin
embargo, el pronostico de supervivencia de los fetos que se presentan con una obstruccion
aislada de las vias respiratorias sin hidrops es relativamente favorable. En este contexto, la
resolucion prenatal de las caracteristicas del CHAQOS presagia un curso postnatal relativamente
favorable, a menudo con un periodo bastante breve de asistencia ventilatoria postnatal. En
ausencia de hidropesia y otras anomalias, los fetos con hallazgos ecograficos que no mejoran,
pero que no progresan, tienen probabilidades de sobrevivir, pero requieren un apoyo postnatal
extenso y prolongado. La presencia de hidropesia sigue siendo un signo ominoso, pero en
circunstancias apropiadas, la salida temprana con traqueotomia puede salvar a pacientes

seleccionados (22,55).

También se han observado diferencias en la supervivencia en funcién de la causa anatdmica de
la obstruccion. Aungue la causa mas frecuente es la atresia laringea, se puede evitar la muerte
a través de una intervencién precoz para asegurar una via aérea, ya sea mediante el
procedimiento EXIT, la traqueotomia o la intubacion esofagica. Por el contrario, estos

procedimientos no son eficaces cuando la obstruccidn esta causada por agenesia de la traquea,
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ya que la realizacion de una traqueotomia no es posible en estos casos. Por lo tanto, estas
anomalias traqueales son la causa anatdbmica con mayor riesgo de muerte en el CHAOS (5).
Asi mismo, los casos de atresia laringea aislada tienen mejor prondéstico que aquellos asociados
a otras malformaciones de la via aérea superior (56). La RM puede ayudar a localizar mejor el

nivel de esta obstruccién y, por tanto, en el desarrollo del plan terapéutico (29).

Como se ha referido previamente, en aquellos casos en los que el CHAQOS esta asociado a una
FTE el diagndstico prenatal es menos probable. Sin embargo, esta conexion anatdmica entre el
tracto respiratorio y el gastrointestinal puede utilizarse como método alternativo para asegurar
la via aérea tras el parto. De hecho, es posible asegurar la via aérea del bebé mediante la
intubacion esofagica (5). En estos casos, se recomienda colocar un stent esofagico externo para
evitar el colapso del es6fago y, a continuacion, realizar una gastrostomia para la alimentacion
(19).

El desarrollo de la cirugia EXIT ha mejorado enormemente el prondstico de los pacientes con
CHAQOS. Permite asegurar la via aérea de aquellos que sobreviven hasta el momento del parto,
aumentando la supervivencia y disminuyendo las complicaciones. En aquellos casos en los que
no se realiza el procedimiento, ya sea por error diagndstico o comorbilidades maternas, se
requiere de una reanimacion de emergencia para evitar la hipoxia que puede dar lugar a acidosis

y lesiones cerebrales anoxicas (29).

La intervencion fetal esta adquiriendo una importancia creciente en los Gltimos afios. A pesar
de que solo se han publicado 13 casos hasta la fecha, ha demostrado ser eficaz en la
descompresion de la via aérea, observando una reduccion del volumen pulmonar, la
normalizacion diafragmatica y la resolucion del hidrops (16,23,46,47,49-51,53). De esta forma
se favorece el desarrollo fetal normal y se aumenta la supervivencia hasta el momento del parto.
Desafortunadamente, no se disponen de datos suficientes para valorar la repercusion de la
cirugia fetal durante el desarrollo infantil y escolar. Sin embargo, se espera que la combinacion
de la cirugia fetal y el procedimiento EXIT en los pacientes candidatos no solo aumente la

supervivencia, sino que aumente la calidad de vida.

Aunque los procedimientos terapéuticos sean eficaces, es habitual que los pacientes con
CHAOS presenten una elevada morbilidad, ya sea derivada de la anatomia de la via aérea, de

las alteraciones en el desarrollo o de otras malformaciones o sindromes asociados. Recordamos
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que hasta la mitad de los fetos con CHAQOS presentan anomalias adicionales en la exploracion
ecogréafica y que requeriran un manejo especifico. Las mas comunes en la literatura son la
agenesia renal, la FTE, defectos vertebrales, anomalias cardiacas, ano imperforado, genitales
ambiguos, defectos diafragmaticos, atresia duodenal y sindactilia (22). Dentro de los sindromes
que se han asociado con el CHAOS encontramos el sindrome de Fraser, el sindrome “Cri du

chat”, el sindrome velocardiofacial y las asociaciones VACTERL y TARCD.

Podemos concluir que las causas mas comunes que podrian llevar a la muerte del recién nacido
poco después del parto son (5):

a) Laecografia prenatal negativa.

b) Los hallazgos inespecificos en la ecografia prenatal (como la ascitis).

c) Laconexion de los tractos respiratorio y gastrointestinal (por ejemplo, en caso de FTE).

d) La agenesia traqueal.

e) Elrechazo de los padres a los procedimientos terapéuticos posparto (como la estrategia

EXIT).
f) Laasociacion de malformaciones maltiples.

En cuanto a la morbilidad a largo plazo derivada de la obstruccion, la mayoria de los pacientes
requerirdn una traqueostomia y muchos seran dependientes de ventilacion mecanica. En cuanto
al lenguaje, muchos tendran incapacidad fonatoria y, en cuanto a la alimentacién, pueden
necesitar una gastrostomia. Ademas, no es infrecuente el desarrollo de complicaciones
respiratorias e infecciones (56). Todo ello dependera de la anatomia de la via aérea superior y
de la posibilidad de practicar una cirugia de reconstruccion. Aungue no hay consenso sobre el
momento éptimo para la reconstruccion de las vias respiratorias, la mayoria de las
intervenciones se llevan a cabo después de los 24 meses de edad. Se han descrito casos en los
que la cirugia ha permitido decanular a los pacientes, desarrollar la fonacién y alimentarse por
via oral (16,43,49,55).
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CONCLUSIONES

El CHAOS es un sindrome caracterizado por una obstruccion de la via aérea superior
que condiciona un desarrollo fetal anémalo, siendo la atresia laringea la etiologia mas
coman.

El diagnostico prenatal es posible gracias a la presencia de hallazgos caracteristicos en
la ecografia: pulmones hiperecoicos y aumentados de tamafio, corazén comprimido,
diafragma invertido o plano y ascitis.

La resonancia magnética resulta de utilidad para realizar el diagndstico diferencial,
determinar la causa de la obstruccion y planificar el tratamiento.

Inicialmente el CHAOS tenia un desenlace fatal en la gran mayoria de las ocasiones,
sin embargo, la aplicacion del procedimiento EXIT ha mejorado significativamente las
tasas de supervivencia al permitir asegurar la via aérea del recién nacido.

En los Gltimos afios la cirugia fetal estd adquiriendo una importancia creciente ya que
permite descomprimir la via aérea del feto y revertir el proceso fisiopatologico del
sindrome. Se trata de una opcién terapéutica complementaria al procedimiento EXIT,
gue aumenta la supervivencia hasta el parto y mejora el pronostico.

Después de realizar esta revision bibliografica podemos proponer esquemas de
diagnostico y tratamiento del CHAQS, asi como un analisis de los diferentes factores
pronosticos que pretenden recopilar y facilitar el acceso a la informacion disponible y

ayudar a la toma de decisiones.
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ANEXOS

Anexo | Esquema diagnostico del CHAOS.

Ecografia prenatal

Hallazgos patoldgicos
Normal . g§0s P o g
inespecificos

Hallazgos sugestivos de

CHAOS

Diagnéstico prenatal
improbable

RM para el diagnédstico
diferencial

RM para localizar el nivel
de la obstruccion

Posible FTE

Anexo Il Esquema de las principales causas de obstruccion en el CHAOS y su posible manejo.
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Anexo 11 Algoritmo de manejo de los pacientes con CHAOS.
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Anexo 1V Tabla resumen de los casos de CHAOS y su manejo.

Autor Afio EGal Sexo  Tipo de obstruccién Intervencion fetal EGala Resultado EG al Tipo de parto Evolucién
diagnoéstico intervencion parto
Ward 2000 18 Atresia laringea Traqueostomia 18 Muerte fetal a las horas de la
(52) intervencion
Paek 2002 24 Membrana laringea Traqueostomia 24+6 Induccioén del parto por 24+6 EXIT con Hasta los 3 afios y medio:
(50) bradicardia fetal traqueotomia VM (02 21%) por la noche
Percentil 50 en altura y peso
Traqueostomia permanente
Alimentacién por gastrostomia
No lenguaje oral
Kohl 2006 19+3 Atresia laringea Dilatacion con balén 19+5 Normalizacion del tamafio y 28+2 RPMA Alta hospitalaria a los 6 meses
(51) Sindrome de Fraser fetoscopica ecogenicidad pulmonar EXIT con Buen desarrollo posterior
Resolucién de la ascitis en 3 traqueotomia Se evaluara la reconstruccion laringea
semanas
Kohl 2009 21+3 Membrana laringea Laringotomia laser 21+6 Normalizacion cardiotoracica  31+1 EXIT con Dependiente de CPAP
(53) Sindrome de Fraser fetoscopica al dia siguiente traqueotomia Muerte a los 4 meses y medio por
Persistencia de la ascitis paro cardiaco
Saadai 2012 23 M Atresia laringea Traqueostomia fetal 23 Induccion del parto por 23 EXIT con Hasta los 14 afios:
(49) Sindrome de Prune abierta bradicardia fetal traqueotomia Traqueostomia sin VM
Belly No fonacion
Alimentacion oral
34 Membrana sublaringea No candidato por Muerte fetal semana 36
Anomalias cardiacas comorbilidades
Paladar hendido
21 M Atresia traqueal Descompresion traqueal 24 Resolucién completa de la 30 RPM Reconstruccidn traqueal a los 2 afios
CIV, CIA, dilatacién de  mediante laringoscopia ascitis fetal en la semana 30 EXIT con Hasta los 3 afios:
laraiz aortica, HTP traqueotomia Fonacién conservada
Alimentacion oral
21 M Membrana traqueal No consentimiento 34 EXIT con Hasta los 18 meses:
Ano imperforado materno traqueotomia Dependiente de VM y traqueostomia
No fonacion
Alimentacién por gastrostomia
24 M Atresia laringea Descompresion traqueal 27 Reduccion progresiva de la 35 EXIT con Hasta los 13 meses:
X fragil mediante laringoscopia ascitis fetal traqueotomia Dependiente de VM y traqueostomia
Sindrome de Prune No fonacion
Belly Alimentacion por gastrostomia
CIV, CIA, HTP
27 Atresia laringea (7 mm)  No candidato por la 32 RPM No sobrevivié tras el parto
extension de la
obstruccion
Martinez 2013 21 Membrana traqueal Descompresion traqueal 21+2 A las 24h: pulmones de 37 Parto vaginal Apgar a los 5 min: 10/10
(46) mediante laringoscopia apariencia normal, resolucién Hasta los 9 meses:

de la dilatacion traqueal y
normalizacion del diafragma
Resolucién de ascitis tras 8
semanas

Desarrollo normal
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Nicolas 2019 21 Atresia laringea Descompresion traqueal 27 Descompresion pulmonar 30 EXIT con Hasta los 4 meses
47) cervical anterior con aguja inmediata traqueotomia Dependientes de traqueostomia'y
Resolucién del hidrops a las oxigeno
dos semanas
Nolan 2019 23+4 Traqueal Muerte fetal
(23) 22+3 Traqueal 24+5 RPM Muerte tras al parto
Vaginal
21+3 Traqueal 30+4 Ceséarea por Muerte tras al parto
distress fetal
20+3 Atresia traqueal 30+6 Ceséarea por Muerte tras al parto
prolapso de
cordon
25+2 Laringea 31+6 RPMe ITP Muerte tras al parto
Cesérea
21+5 Laringea 37 Cesérea Muerte tras al parto
Sindrome de Fraser
25+4 Laringea 26 RPM e ITP Muerte tras al parto
Cesérea
23+5 Laringea Fistulizacién espontanea 33+5 RPM e ITP Hasta los 12 afios:
EXIT con Dependiente de traqueostomiay VM
traqueotomia nocturna
26+2 Atresia laringea Laringotomia l&ser abierta ~ 26+4 RPM a los 3 dias 27 RPM e ITP Muerte tras al parto
subglética Cesarea por
presentacion
anémala
26+1 Atresia laringea Laringotomia laser 30+1 Normalizacién del volumen 33+2 Abruptio de Dependiente de ventilacién con PEEP
fetoscopica pulmonar con resolucion de placenta Fallo multiorgénico y muerte al dia 56
la compresion cardiaca EXIT con
traqueotomia
Peiro 2020 24+2 Atresia laringea Laringotomia laser 28+4 Mejoria del hidrops 31+1 RPM e ITP Hasta los dos afios:
(48) fetoscopica EXIT con Dependiente de traqueostomiay VM
traqueotomia nocturna
No fonacion
Alimentacién por gastrostomia
Propst 2021 20+5 Atresia laringea (5 mm)  Dilatacién con bal6n 24+2 Disminucion de la 29 RPM (28+4) SDRA al nacimiento
(16) Atresia cricoidea fetoscopica ecogenicidad pulmonar y EXIT con Reseccién cricotraqueal a los 9 meses
Sindrome de Prune normalizacién diafragmatica traqueotomia Decanulacién a los 4 afios

Belly

inmediata
Persistencia del lumen
traqueal al nacimiento

Hasta los 5 afios: desarrollo
psicomotor normal

EG: edad gestacional, VM: ventilacion mecanica, RPM: rotura prematura de membranas, CIV: comunicacion interventricular, CIA: comunicacion interauticular, HTP: hipertension pulmonar, ITP:

inicio del trabajo de parto, SDRA: sindrome de distrés respiratorio agudo.
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