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Introduccion

Laagenesiatragueal esunamuy raramalformacion congé-
nita, incompatible con unavidalarga, de la cual existen muy
pocos casos publicados en laliteratura. En e afio 1989 solo exis-
tian publicados unos 50 casos*). La ausencia de traguea, con
persistencia méas o menos parcial de |os bronquios es su carac-
teristicaprincipa. Lalaringe es siempre normal, terminando en
un fondo de saco gl6tico, con cuerdas vocal es normal esi4),
Gracias alas comunicaciones aerodigestivas que existen en es-
tamalformacion, persiste una ventilacion pulmonar temporal.
Ciertos autores® estiman unaincidenciade 1 caso por cada
40.000 nacimientos. En la actualidad no existe ningln su-
perviviente, pese alosintentos quirlrgicosrealizadosy su diag-
naéstico requiere un alto indice de sospecha en el nacimien-
to®, guiandose por los tres signos mas patognomanicos de es-
taentidad, los cuales son:

1. Ausenciadellanto.

2. Distrés respiratorio severo.

3. Gran dificultad en laintubacion.

Material y métodos

Ingresa recién nacido varén (JM.G.) de 3 horas de vida, pro-
cedente de un hospital comarcal, por presentar: prematuridad,
asfixia neonatal, sospecha de sepsis y sindrome polimalforma-
tivo. Fruto de un primer embarazo, en madre de 23 afios grupo
O, no controlado en aquel hospital. Amniorresis alas 36 se-
manas de gestacion con aguas claras. No consta si existio hi-
dramnios. Iniciatrabgjo de parto alas 12 horas. Nace var6n de
2.200 g de peso con hipotonia generalizada, cianosis, gasping y
bradicardia severa. Test de Apgar 2/2/6. A los 4 minutos seini-
ciareanimacion con masgje cardiaco, ventilacién con mascari-
llay O.. Posteriormente con intubacion, seglin consta en histo-
riadel hospital dereferencia Presentabuenarespuestaalas ma-
niobras de reanimacion, sobre todo en lo que se refiere afre-
cuencia cardiaca, coloracion y tono muscular. Analiticamente
presentaba: pH: 7,16; PCO.: 58,1 mmHg; PO,: 77 mmHg; bi-
carbonato: 20,9 mmol/l; Na: 136 mmoal/l; K: 5 mmol/l; urea: 2,9
mmol/l; glucosa: 8,4 mmol/I, Hb: 18,9 g/dl. Plaquetas: 317.000;

tUnidad de Cirugia Pedigtrica. Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.
Correspondencia: Dr. Juan Luis Gonzdlez Rivero.

Avda. de Madrid 118, 3° 42 08028 Barcelona.

Recibido: Julio 1995

Aceptado: Febrero 1996

VOL. 45N°2, 1996

Agenesia traqueal

Figura 1. Laringe provista de cuerdas vocales normales

leucocitos: 14.100; 38 seg., 57 linfos; 4 mon. Se perfunde con
suero glucosado a 10%y 3 mEq de bicarbonato en una sola do-
Sis, trasladando al nifio a nuestro hospital.

Durante el tradlado en laambulancia, tiene que volver a hos-
pital de origen por destubacién accidental, precisando respira
cion bocaaboca. Esintubado de nuevo y nuevamente remitido.
Llegaanuestro hospital RN intubado, con catéter en venaum-
hilica, ciandtico, con retraccion costal y tirgje. Abdomen muy
distendido. Ano imperforado. Corazon ritmico, no soplos. Minima
actividad espontanea, con aceptable respuesta a estimulos. Se
ingresa en launidad de intensivos neonatales. Se intenta colo-
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Figura 2. Porcion subglética terminando en fondo de saco ciego.

car sonda nasogastrica, siendo muy dificultosa su introduccion,
y por radiografia directa se comprueba que dicha sonda se en-
cuentra alojada en bronquio principal derecho.

Laanditicadeingreso era: pH: 7,09; PO,: 109 mmHg; PCO»:
70,2 mmHg; BE: 18,3 mmol/l; EB: -8,4 mmol/l; Hb: 14 g/d;
leucocitos: 13.600 (0B, 7 B, 72 seg., 35linf., 6 M). Plaguetas:
274.000; PCR > 5; Na: 140 mmol/I; K: 3,8 mmol/l; Cl: 119
mmol/l.

Al estar el nifio intubado y la dificultad de paso de la sonda
nasogastrica, junto con laintroduccion de lamismaen bronquio
derecho, orienta el diagndstico hacia una atresia esofégicatipo
I11 C seglin Vogt (atresia esofégica con fistulainferior més fis-
tuladel bolson superior atraquea).

Se practica toracotomia derecha através del cuarto espacio
intercostal, comprobando en el acto operatorio el error diag-
ndstico cometido, no tratandose de una atresia esofagicasino de
lamalformacion que nos ocupa. En las maniobras de diseccion,
€l nifio presenta una bradicardiamuy severa, siendo exitusalas
dos horas, pese alas maniobras de reanimacion empleadas.

Lanecropsia confirma el diagndstico operatorio de agene-
siatraqueal. Suinformerevelaunaagenesiatotal detraquea, con
laringe provista de cuerdas vocales normales (Figs. 1y 2), y por-
cién subgl 6ticaterminando en fondo se saco ciego. Lacara pos-
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Figura 3. Bronquios principalesy carinase originan entercio medio dela
cara anterior esoféagica.

terior laringea se halla abierta en su linea media, comunicando
con faringe y continuando con es6fago. L os bronquios princi-
paesy lacarinase originan en el tercio medio de la cara ante-
rior del eséfago (Figs. 3y 4). Existe ademas una estenosis rec-
tal a2 cm del margen anal. Cambios difusos de isquemia cere-
bral.

Comentarios

El caso que nos ocupa se gjustaatodos | os casos publicados
en laliteraturade agenesia o atresiatraqueal, después de la pri-
mera comunicacion de Payne en el afio 1900, segin Warfel y
cols.®.

Es una malformacion extremadamente rara, de causa des-
conocida, que embrioldgicamente tiene su origen entre la 3y
62 semanas de gestacion, en que se produce ladivision del tu-
bo digestivo primitivo. Este se escinde en dos partes: un drea
ventral delacual sadralatréqueay losbronquios®? y otrador-
sa delaque saldra el tubo digestivo. Es en esta fase cuando se
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Figura 4. Detalle de lafiguraanterior.

produce el defecto, al igual que ocurre en la atresia esofégica
(siendo ésta mucho mas frecuente).

Se han descrito mdltiples malformaciones asociadas con la
atresiatraqueal pero, sobre todo, numerosos autores describen
el sindrome de Vater®-24. Dicho sindrome conlleva malforma
ciones vertebrales, urinarias, digestivasy radiaes; incluso exis-
ten autores® que consideran la atresia traqueal como una mal-
formacion més dentro de este sindrome.

Pueden existir ademas malformaciones cardiacas, del tipo
de defectos septales, transposicion de grandes vasos, etc.©,
Holinger y cols.® han descrito anomalias congénitas laringeas
asociadas ala agenesia traqueal, como es el caso del cartilago
cricoideo eliptico.

Una malformacion descrita muy a menudo, como en nues-
tro caso, eslaimperforacion anal.

Durante el embarazo se describe frecuentemente polihi-
dramnios. En nuestro caso nos faltan los datos de embarazo, &
haber perdido contacto con |os padresy en el hospital de re-
ferencia no tener constanciaagunade ello.
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Figura 5. Tipos de agenesia traqueal segiin FARO.

Floy y cols.t9 propusieron tres tipos de atresia traqueal:

Tipo 1. Existe una atresia de la porcion proximal de latra-
quea con un normal segmento distal y una fistula traqueoeso-
fagica. Su frecuencia aproximada es de un 20%.

Tipo 2. Completa agenesiatragueal, con bronquiosy carina
normales. La carina se une directamente ala parte anterior del
estfago, como en el caso que comunicamos. Representa el 60%
de todos |os casos.

Tipo 3. Existe unaagenesiatotal detréquea, a igual queen
€l tipo 2, y la comunicacidn aerodigestiva se produce en €l ter-
cio medio esofégico separadamente para cada bronquio.

Faroy cols.™ proponen otrostipos de atresiatraqued (Fig.
5). Nuestro caso corresponderiaal tipo F descrito por este autor.

L a sospecha diagndstica la tenemos que tener siempre pre-
sente ante un recién nacido con historia de hidramnios, el cual
presente una ausencia de llanto, con gran distrés respiratorio y
gran dificultad a laintubacion. En nuestro caso, al sernos re-
mitido desde otro centro hospitalario el nifio ya veniaintubado,
y cometimos &l error diagnostico de pensar que se trataba de una
atresia esofagica con fistula traqueoesofagica del bolsén supe-
rior por lacual pasabael catéter nasogastrico directamente a
bronquio derecho, como también describen otros autores2,
La ventilacion se produce através de lavia digestiva, es decir,
el estfago, al comunicar éste con latraguea o bronquios seglin
el tipo de que se tratel314),

En cuanto a tratamiento, si sellegaa diagndstico preope-
ratorio, se han descrito muiltiples procedimientos, aunque losre-
sultados no han sido satisfactorios en ninguno de ellos. Borriey
cols.19, en Nueva Zelanda, han experimentado prétesis de si-
lastic y dacrén en animales. Nevilley cols.® también |0 han he-
cho, con resultados totalmente negativos. También se han in-
tentado reparaciones de la tréquea con injertos de pericardiolt?
0 bien de vejiga urinaria.
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En estos momentos una esofagostomia doble, la superior pa-

raderivacion de lasalivay secrecionesy lainferior paraintu-
bacién y asi poder mantener la ventilacion, junto con una gas-
trostomia, es la Uinica solucion@2), De todas formas las compli-
caciones son multiples, falleciendo los nifios por las mismas; se
ha descrito alglin caso aislado de supervivencia de seis sema
nas(21v22).
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