
Introducción
La agenesia traqueal es una muy rara malformación congé-

nita, incompatible con una vida larga, de la cual existen muy
pocos casos publicados en la literatura. En el año 1989 sólo exis-
tían publicados unos 50 casos(1,2). La ausencia de tráquea, con
persistencia más o menos parcial de los bronquios es su carac-
terística principal. La laringe es siempre normal, terminando en
un fondo de saco glótico, con cuerdas vocales normales(3,4).
Gracias a las comunicaciones aerodigestivas que existen en es-
ta malformación, persiste una ventilación pulmonar temporal.
Ciertos autores(1) estiman una incidencia de 1 caso por cada
40.000 nacimientos. En la actualidad no existe ningún su-
perviviente, pese a los intentos quirúrgicos realizados y su diag-
nóstico requiere un alto índice de sospecha en el nacimien-
to(4), guiándose por los tres signos más patognomónicos de es-
ta entidad, los cuales son:

1. Ausencia de llanto.
2. Distrés respiratorio severo.
3. Gran dificultad en la intubación.

Material y métodos
Ingresa recién nacido varón (J.M.G.) de 3 horas de vida, pro-

cedente de un hospital comarcal, por presentar: prematuridad,
asfixia neonatal, sospecha de sepsis y síndrome polimalforma-
tivo. Fruto de un primer embarazo, en madre de 23 años grupo
O+, no controlado en aquel hospital. Amniorresis a las 36 se-
manas de gestación con aguas claras. No consta si existió hi-
dramnios. Inicia trabajo de parto a las 12 horas. Nace varón de
2.200 g de peso con hipotonía generalizada, cianosis, gasping y
bradicardia severa. Test de Apgar 2/2/6. A los 4 minutos se ini-
cia reanimación con masaje cardíaco, ventilación con mascari-
lla y O2. Posteriormente con intubación, según consta en histo-
ria del hospital de referencia. Presenta buena respuesta a las ma-
niobras de reanimación, sobre todo en lo que se refiere a fre-
cuencia cardíaca, coloración y tono muscular. Analíticamente
presentaba: pH: 7,16; PCO2: 58,1 mmHg; PO2: 77 mmHg; bi-
carbonato: 20,9 mmol/l; Na: 136 mmol/l; K: 5 mmol/l; urea: 2,9
mmol/l; glucosa: 8,4 mmol/l, Hb: 18,9 g/dl. Plaquetas: 317.000;

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

Durante el traslado en la ambulancia, tiene que volver al hos-
pital de origen por destubación accidental, precisando respira-
ción boca a boca. Es intubado de nuevo y nuevamente remitido.
Llega a nuestro hospital RN intubado, con catéter en vena um-
bilical, cianótico, con retracción costal y tiraje. Abdomen muy
distendido. Ano imperforado. Corazón rítmico, no soplos. Mínima
actividad espontánea, con aceptable respuesta a estímulos. Se
ingresa en la unidad de intensivos neonatales. Se intenta colo-
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Figura 1. Laringe provista de cuerdas vocales normales



car sonda nasogástrica, siendo muy dificultosa su introducción,
y por radiografía directa se comprueba que dicha sonda se en-
cuentra alojada en bronquio principal derecho.

La analítica de ingreso era: pH: 7,09; PO2: 109 mmHg; PCO2:
70,2 mmHg; BE: 18,3 mmol/l; EB: -8,4 mmol/l; Hb: 14 g/dl;
leucocitos: 13.600 (0 B, 7 B, 72 seg., 35 linf., 6 M). Plaquetas:
274.000; PCR > 5; Na: 140 mmol/l; K: 3,8 mmol/l; Cl: 119
mmol/l.

Al estar el niño intubado y la dificultad de paso de la sonda
nasogástrica, junto con la introducción de la misma en bronquio
derecho, orienta el diagnóstico hacia una atresia esofágica tipo
III C según Vogt (atresia esofágica con fístula inferior más fís-
tula del bolsón superior a tráquea).

Se practica toracotomía derecha a través del cuarto espacio
intercostal, comprobando en el acto operatorio el error diag-
nóstico cometido, no tratándose de una atresia esofágica sino de
la malformación que nos ocupa. En las maniobras de disección,
el niño presenta una bradicardia muy severa, siendo exitus a las
dos horas, pese a las maniobras de reanimación empleadas.

La necropsia confirma el diagnóstico operatorio de agene-
sia traqueal. Su informe revela una agenesia total de tráquea, con
laringe provista de cuerdas vocales normales (Figs. 1 y 2), y por-
ción subglótica terminando en fondo se saco ciego. La cara pos-

terior laríngea se halla abierta en su línea media, comunicando
con faringe y continuando con esófago. Los bronquios princi-
pales y la carina se originan en el tercio medio de la cara ante-
rior del esófago (Figs. 3 y 4). Existe además una estenosis rec-
tal a 2 cm del margen anal. Cambios difusos de isquemia cere-
bral.

Comentarios
El caso que nos ocupa se ajusta a todos los casos publicados

en la literatura de agenesia o atresia traqueal, después de la pri-
mera comunicación de Payne en el año 1900, según Warfel y
cols.(5).

Es una malformación extremadamente rara, de causa des-
conocida, que embriológicamente tiene su origen entre la 3ª y
6ª semanas de gestación, en que se produce la división del tu-
bo digestivo primitivo. Este se escinde en dos partes: un área
ventral de la cual saldrá la tráquea y los bronquios(6,7) y otra dor-
sal de la que saldrá el tubo digestivo. Es en esta fase cuando se
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Figura 2. Porción subglótica terminando en fondo de saco ciego.

Figura 3. Bronquios principales y carina se originan en tercio medio de la
cara anterior esofágica.



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

Se han descrito múltiples malformaciones asociadas con la
atresia traqueal pero, sobre todo, numerosos autores describen
el síndrome de Vater(1,2,4). Dicho síndrome conlleva malforma-
ciones vertebrales, urinarias, digestivas y radiales; incluso exis-
ten autores(8) que consideran la atresia traqueal como una mal-
formación más dentro de este síndrome.

Pueden existir además malformaciones cardíacas, del tipo
de defectos septales, transposición de grandes vasos, etc.(9).
Holinger y cols.(2) han descrito anomalías congénitas laríngeas
asociadas a la agenesia traqueal, como es el caso del cartílago
cricoideo elíptico.

Una malformación descrita muy a menudo, como en nues-
tro caso, es la imperforación anal.

Durante el embarazo se describe frecuentemente polihi-
dramnios. En nuestro caso nos faltan los datos de embarazo, al
haber perdido contacto con los padres y en el hospital de re-
ferencia no tener constancia alguna de ello.

Floy y cols.(10) propusieron tres tipos de atresia traqueal:
Tipo 1. Existe una atresia de la porción proximal de la trá-

quea con un normal segmento distal y una fístula traqueoeso-
fágica. Su frecuencia aproximada es de un 20%.

Tipo 2. Completa agenesia traqueal, con bronquios y carina
normales. La carina se une directamente a la parte anterior del
esófago, como en el caso que comunicamos. Representa el 60%
de todos los casos.

Tipo 3. Existe una agenesia total de tráquea, al igual que en
el tipo 2, y la comunicación aerodigestiva se produce en el ter-
cio medio esofágico separadamente para cada bronquio.

Faro y cols.(11) proponen otros tipos de atresia traqueal (Fig.
5). Nuestro caso correspondería al tipo F descrito por este autor.

La sospecha diagnóstica 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 la intubación. En nuestro caso, al sernos re-
mitido desde otro centro hospitalario el niño ya venía intubado,
y cometimos el error diagnóstico de pensar que se trataba de una
atresia esofágica con fístula traqueoesofágica del bolsón supe-
rior por la cual pasaba el catéter nasogástrico directamente a
bronquio derecho, como también describen otros autores(12).
La ventilación se produce a través de la vía digestiva, es decir,
el esófago, al comunicar éste con la tráquea o bronquios según
el tipo de que se trate(13,14).

En cuanto al tratamiento, si se llega al diagnóstico preope-
ratorio, se han descrito múltiples procedimientos, aunque los re-
sultados no han sido satisfactorios en ninguno de ellos. Borrie y
cols.(15), en Nueva Zelanda, han experimentado prótesis de si-
lastic y dacrón en animales. Neville y cols.(16) también lo han he-
cho, con resultados totalmente negativos. También se han in-
tentado reparaciones de la tráquea con injertos de pericardio(17)

o bien de vejiga urinaria(18).
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Figura 4. Detalle de la figura anterior.

Figura 5. Tipos de agenesia traqueal según FARO.



En estos momentos una esofagostomía doble, la superior pa-
ra derivación de la saliva y secreciones y la inferior para intu-
bación y así poder mantener la ventilación, junto con una gas-
trostomía, es la única solución(19,20). De todas formas las compli-
caciones son múltiples, falleciendo los niños por las mismas; se
ha descrito algún caso aislado de supervivencia de seis sema-
nas(21,22).
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