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Ronquido y papilomatosis respiratoria recurrente:
una forma de presentacion poco frecuente
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Resumen

La papilomatosis respiratoria recurrente (PRR) esta causada por el virus del papiloma humano y se caracteriza por la presencia de
papilomas, de naturaleza benigna, en la via respiratoria. Aunque su incidencia es baja, son los tumores laringeos mas frecuentes y la
segunda causa de disfonfa en la edad pediatrica. Se transmite habitualmente por via vaginal durante el parto. El diagndstico requie-
re la visualizacion directa de las lesiones y la toma de biopsias por via endoscdpica. Ademds de la cirugia, se precisa tratamiento
coadyuvante en muchos casos; las vacunas terapéuticas se encuentran actualmente en fase de estudio. El pronéstico es incierto
debido a su tendencia a la recurrencia, extension y afectacion de la voz. Describimos el caso de un paciente con presentacion atipica
de PRR.
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Abstract

Title: Snore and recurrent respiratory papillomatosis: an infrecuent form of presentation

Recurrent respiratory papillomatosis (RRP) is caused by the human papillomavirus and is characterized by the presence of papillo-
mas, of a benign nature, in the respiratory tract. Although its incidence is low, they are the most frequent laryngeal tumors and the
second cause of dysphonia in the paediatric age. It is usually transmitted through exposure while traversing the birth canal. The di-
agnosis requires direct visualization of the lesions and taking biopsies with flexible fiberoptic nasopharyngoscopy. In addition to
surgery, adjuvant therapies are necessary in many cases. The therapeutic vaccines are currently under study. The prognosis is uncer-
tain due to its tendency to recurrence, extension and affectation of the voice. We describe a patient with atypical presentation of RRP.
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Caso clinico

Nifio de 4 afios de edad, que consulté por la aparicién de un ronquido nocturno progresivo, despertares frecuentes y episodios de
respiracion entrecortada de 1 afio de evolucién. La respiracion se fue haciendo mas ruidosa, incluso durante el dia. No presentaba
somnolencia diurna, pero si cierta hiperactividad. Los sintomas fueron confirmados en una videograbacion aportada por la madre.

El embarazo cursé con normalidad, con parto vaginal. Ha tenido 2 episodios de otitis media, pero no ha presentado infecciones
respiratorias de repeticion. Salvo una hipertrofia amigdalar de grado II, no se obtuvieron otros hallazgos resefiables en la exploracién
inicial. Se remitid al servicio de otorrinolaringologia con la sospecha de trastorno respiratorio obstructivo del suefio, y tras la valora-
cion clinica y radioldgica se indic la realizacion de una adenoamigdalectomia (figura 1).

Hasta el momento de la intervencién fue perdiendo peso, el tono de voz disminuyd sutilmente y la respiracion se hizo oral y mas
ruidosa. Una fibrolaringoscopia realizada durante el acto quirargico revelé multiples lesiones en la glotis y la supraglotis, sugerentes
de papilomas laringeos, que fueron extirpadas parcialmente mediante microcirugia. No se realiz6 adenoamigdalectomia. El estudio
histopatoldgico reveld la presencia de papilomas escamosos compatible con una papilomatosis laringea. La genotipificacion confirmé
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una infeccién por el virus del papiloma humano (VPH) tipo 6. Un escaner de cuello
y térax identificd maltiples lesiones nodulares en la orofaringe y a lo largo de la
laringe, sin afectar el calibre de |a via aérea. No se observaron lesiones en el arbol
traqueobronquial ni nédulos pulmonares (figura 2). El estudio inmunolégico resulté
normal. Con el diagnéstico de papilomatosis respiratoria recurrente (PRR) se propu-
so la inyeccién intralesional se-
riada de cidofovir en las zonas
afectadas como tratamiento ad-
yuvante a la cirugia. Se adminis-
tré la vacuna tetravalente frente
al VPH.

Un segundo estudio endoscé-
pico de la via respiratoria reali-
zado a los 2 meses reveld la pre-
sencia de papilomas en la glotis,
el espacio subglético, la traquea,

€l lzjr_oanIO_ pr(lanIpa| yI 6 I6bulo Figura 1. Radiografia de cavum. Discreta
Medio 1zquierdo, por 1o que Se hipertrofia adenoidea. Via aérea nasofaringea
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Los papilomas traqueobronquia-

les desaparecieron, pero el pa-

ciente ha precisado en el Gltimo afio 5 intervenciones con exéresis de papilomas
laringeos mediante microcirugia endoscopica e instilacion de cidofovir. La cirugia ha
sido bien tolerada y no se han producido efectos adversos en relacion con el uso de
cidofovir o la administracion de vacuna tetravalente frente al VPH.

Discusion

El nifio roncador suele manifestar algtn grado de obstruccién de la via aérea superior,
y la hipertrofia adenoamigdalar es la causa méas frecuente’. El ronquido aparece tipi-
camente durante el suefio, asociado 0 no a pausas de apnea; su presencia durante el
dfa no es habitual, por lo que deberia hacernos sospechar otro diagnéstico.

La PRR se caracteriza por la presencia de papilomas en la via respiratoria. Son
los tumores de naturaleza benigna més frecuentes de la laringe; ademas, un tercio
de los nifios presenta lesiones en otras localizaciones, como la cavidad oral, la
traquea y los bronquios; la propagacién en forma de nédulos pulmonares es rara,
pero produce la destruccion del parénquima e insuficiencia pulmonar?.

Figura 2. Tomografia computarizada cervical.
Lesiones nodulares superficiales en la laringe

(cortesagital)ylaorofaringe (cortetransversal) . > >, .
compatiblescon papilomatosis (flechasazules) €N €l 90% de los casos, y se han descrito casos de coinfeccion 6-11Y otros serotipos,

como el 16, 18, 31 y 33245,

La PRR esté producida por el VPH, aunque la etiologfa virica de los papilomas
laringeos ya fue descrita por Ullmann en 19232, Los tipos de VPH 6y 11 se aislan

Es una enfermedad rara, con una incidencia estimada en la infancia de 4/100.000 nifios®. En la forma infantojuvenil se adquiere la
infeccion en el nacimiento a través de secreciones infectadas en el canal de parto, aunque la transmision transplacentaria es posible’.
Los factores que incrementan el riesgo de transmisién son la condicién de primogénito, un parto prolongado y la existencia de condilomas
genitales en el embarazo, aunque sélo 1 de 400 casos expuestos desarrollard PRRZ. A pesar de que un 20-25% de las mujeres en edad
fértil estan infectadas por el VPHE, la papilomatosis es excepcional, lo que sugiere otros factores en el desarrollo de la enfermedad, como
una mayor susceptibilidad genética o una disfuncion de la inmunidad celular®?.

La presentacion clinica habitual es la ronquera o la disfonia progresiva; sin embargo, los cambios en la voz son sutiles en el nifio,
pueden pasar desapercibidos y describirse como una respiracién ruidosa, confundiéndose con otras enfermedades respiratorias. La
aparicion de estridor inspiratorio y posteriormente bifasico es un signo de gravedad e indica un estrechamiento de la laringe. Otros sin-
tomas menos comunes son la tos cronica, la neumonia recurrente, el fallo de medro, la disnea, la disfagia o la dificultad respiratoria?C.
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La PRR tiene un curso impredecible, con cierta tendencia a remitir en la adolescencia'®. La forma infantil, sobre todo en los nifios de
menor edad, suele ser mas agresiva, con recidivas frecuentes y extension hacia zonas distales a la laringe®. La malignizacion, general-
mente a partir de la adolescencia, es rara (menos del 1%); se ha asociado con una afectacion pulmonar extensa y el serotipo 11211,

En la mayoria de los casos se establece el diagnéstico a los 2-4 afios de edad, pero suele retrasarse algo méas de 1 afio debido al
bajo indice de sospecha vy la presentacion sutil de los sintomas®. El examen endoscépico de |a via aérea, incluidas las zonas distales
a la laringe, permite visualizar las lesiones, y la toma de biopsias para el estudio histoldgico y viroldgico confirmara el diagnéstico.
Mediante un escéner torécico o el estudio inmunoldgico es posible descartar lesiones pulmonares o inmunodeficiencias.

La microcirugia es la piedra angular del tratamiento mediante la eliminacién de los papilomas, preservando al maximo estructuras
normales; suele realizarse a través de una laringoscopia rigida con diferentes tipos de laser o microdebridadores?'2'*. El tratamiento
adyuvante suele ser necesario debido a la severidad de la enfermedad; su objetivo es reducir la carga viral y/o mejorar la competen-
cia inmunolégica frente al VPH. Las indicaciones de tratamiento médico son las siguientes: mas de 4 cirugias por afio, crecimiento
rapido de los papilomas con afectacion de la via aérea y extension de la enfermedad*.

Se han ensayado multiples tratamientos adyuvantes, la mayoria de ellos sobre un reducido nimero de casos y con resultados
contradictorios?'®. El més utilizado en la actualidad es la inyeccion intralesional del antiviral cidofovir, que ha mostrado su seguridad
y eficacia para prolongar el tiempo de remisidn, disminuyendo el nimero de cirugias, aunque se precisan mas estudios para definir
la dosis més adecuada, |a frecuencia de administracion y la duracion del tratamiento®". El bevacizumab es un anticuerpo monoclo-
nal que inhibe la actividad del factor de crecimiento endotelial vascular humano, importante en el desarrollo de la PRR, empleado en
altas dosis con resultados prometedores en pacientes pediatricos'S. En algunos estudios que incluyen nifios menores de 5 afios con
PRR, la vacuna tetravalente frente al VPH ha generado una inmunidad suficiente sin efectos adversos y ha prolongado el tiempo de
recidiva®®?', aunque se precisa mas experiencia sobre su uso como tratamiento adyuvante en nifios con PRR.

La tendencia a la extensién, la recurrencia de las lesiones con mdltiples intervenciones quirdrgicas y la frecuente afectacion de la
voz hacen de la prevencién un objetivo primordial en el manejo de esta enfermedad. El papel de la cesarea electiva en madres con
una infeccién conocida o condilomas es controvertido; sin embargo, en los casos con membranas amniéticas integras, el parto por
cesarea podria disminuir el riesgo de infeccién por el VPH?. La vacunacion sistematica con serotipos de VPH asociados a PRR seria
la medida mas efectiva en la prevencion de esta enfermedad?.

Conclusiones

El bajo indice de sospecha y la dificultad para identificar los sintomas vocales suele retrasar el diagnéstico de PRR. La hipertrofia
adenoamigdalar es la causa mas frecuente de ronquido nocturno en el nifio; sin embargo, la existencia de respiracién ruidosa y ron-
quido diurno debe llevarnos a plantear otros diagnésticos. El estudio endoscdpico de la via respiratoria superior es bien tolerado en
el nifio y deberia realizarse precozmente. La PRR en el nifio suele ser agresiva y requiere mltiples cirugfas y tratamiento adyuvante.
La medida més eficaz para el control de la enfermedad es su prevencion mediante la vacunacién universal frente al VPH. Il
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