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RESUMEN

La Agenesia Traqueal (AT) es un padecimiento congénito. En la mayoria de los casos reportados, los individuos
fallecen inmediatamente después de nacer. Se ha documentado, empero, que algunos nifios con AT no completa
han sido tratados con traqueostomia. El presente caso expone la descripcion de un neonato con AT con una so-
brevida extrauterina de 6 horas; se realizd autopsia y se confirmo el diagnostico del padecimiento. Asimismo, se
presenta la revision bibliografica. El caso clinico se trata de un masculino neonato, producto de la segunda gesta-
cion, con presentacion pélvica que nacid por cesarea. Desarrolld insuficiencia respiratoria y cianosis generalizada,
por ende, se realizd una traqueostomia. Fue enviado al Servicio de Urgencias de nuestra Unidad; a su ingreso
present6 paro cardio-respiratorio irreversible a las maniobras de resucitacion. La autopsia reveld AT. Pocos son
los casos que han sobrevivido, como los referidos por Sankara y colaboradores (1983), donde solo faltaba la parte
superior de la traquea y en el extremo inmediato se logré hacer una traqueostomia. Se revisaron algunos conceptos
embriologicos actuales, asi como la clasificacion sugerida por Faro y compaiieros (1973). Ademas, se menciona
el tratamiento de Fonkalsrud y colaboradores (1963) para casos dificiles. Actualmente no existe tratamiento defi-
nitivo para este padecimiento congénito.
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ABSTRACT

Tracheal Agenesis (AT) is a congenital condition and in most of the cases reported die immediately after birth. It is do-
cumented that some children with non-complete AT are treated with tracheostomy. The objective is a description of a
newborn with tracheal agenesis with an extrauterine survival of 6 hours, an autopsy was performed confirming the diag-
nosis of tracheal agenesis, a literature review is made. Clinical case present a male neonate, product of the second preg-
nancy with pelvic presentation born by caesarean section, which develops respiratory failure and generalized cyanosis,
performing a tracheostomy, is sent to the Emergency Department of our Unit. Upon admission he presented irreversible
cardio-respiratory arrest to resuscitation maneuvers. Autopsy revealed AT. Few are the cases that have survived tracheal
agenesis, such as those referred to by Sankara y collaborators (1983), where only the upper part of the trachea was mis-
sing and a tracheostomy was achieved at the immediate end. Some current embryological concepts are reviewed, as well
as the classification suggested by Faro and collaborators (1973). The treatment of Fonkalsrud y collaborators (1963) is
also mentioned for difficult cases. There is currently no definitive treatment for this congenital condition.

Keywords: Tracheal agenesis, newborn.

INTRODUCCION orogastrica e inmediatamente presentd cianosis marcada
con dificultad respiratoria, por lo cual se retirdé y mejora-
ron las condiciones generales. Se tratd de aplicar un tubo
endotraqueal, sin lograrlo, por consecuencia, se sospechd

de probable “Atresia de Glotis”. Se realiz una traqueos-

La AT es una malformacion congénita muy rara,
incompatible con la vida, y una incidencia menor de 1
en 50,000 nacimientos. La ausencia de traquea, con per-
sistencia mas o menos parcial de los bronquios, es su
caracteristica principal. La laringe es siempre normal, y
termina en un fondo de saco glotico, con cuerdas vocales
normales.t Gracias a las comunicaciones aerodigestivas
que existen en esta malformacion, persiste una ventila-
cion pulmonar temporal. En la actualidad no existe re-

tomia, donde se refirié ausencia de cartilagos traqueales,
y fue enviado a nuestra Unidad hospitalaria con diagnos-
tico de Atresia Esofagica. En el traslado present6 paro
cardiorrespiratorio; se dio reanimacion y aplicaciéon de
adrenalina y atropina. Al llegar al Servicio de Urgencias

gistro de ningln superviviente, pese a los intentos quirdr-
gicos realizados; su diagnostico requiere un alto indice
de sospecha al nacimiento.? Presenta tres signos patogno-
monicos de esta entidad: 1. Ausencia de llanto, 2. Distrés

respiratorio severo y 3. Gran dificultad en la intubacion.

Resumen del caso

Recién nacido masculino de un dia de edad, que
procedia de clinica privada, con antecedente familiares:
padre de 19, madre de 21 afios y un hermano de 4 afios,
aparentemente sanos. Fue producto de la segunda gesta-
cidn, pero se desconocia el control prenatal; en las notas
de envio se refirio con polihidramnios. Se realizo cesarea
por presentacion pélvica, con un peso de 2,900 g y talla
de 49 cm, después de aspirar las vias aéreas se llevé a
cabo la valoracion de Apgar y se obtuvo una calificacion
al minuto de 2 y a los 5 minutos de 3, se pasé una sonda

estaba grave con cianosis generalizada, con pulso de 143
por minuto, temperatura de 36.5°C, 42 respiraciones por
minuto y con “adecuada ventilacion pulmonar”. Poste-
rior a su ingreso al servicio, present6 paro cardiorrespira-
torio; se inicié reanimacién con masaje cardiaco y aplica-
cion de adrenalina, bicarbonato y tres cargas de solucion
Hartman. Sali6 del paro y a los 20 minutos se agravo. No
respondié a ninguna maniobra externa y falleci6 en esas
condiciones.

Se practicd autopsia y los hallazgos principales
fueron los siguientes: La epiglotis, los aritenoides y las
cuerdas vocales eran de aspecto normal; al explorar con
la punta de una pinza hemostatica, no se pudo pasar a
través de la luz, terminando en un fondo de saco (Figura
1). Los pulmones eran de aspecto hemorragico con zo-
nas negruscas y purpdricas; no se observo traquea. En
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el tercio medio del eséfago tenia un eshozo de carina
de consistencia cartilaginosa, donde se desprendian los
bronquios principales (Figura 2). En dicha porcion, se

observo un orificio en la pared anterior del es6fago y con

Figura 1. A través de la glotis no se puede pasar con
un estilete

TIETE g

Figura 3. Comunicacion bronquial en la pared anterior del
esofago

un estilete se pudo ir hacia bronquio derecho o izquierdo,
respectivamente (Figura 3). No tuvo otras alteraciones
congénitas.

Figura 2. Bronquios principales y carina

o H

i
Figura 4. Agenesia Traqueal (AT), clasificacion de Faro
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DISCUSION

La mayoria de los autores refiere que durante el
desarrollo embriolégico del sistema respiratorio y di-
gestivo,®* entre la tercera y sexta semanas de gestacion,
las malformaciones congénitas de la traquea y el esofa-
go se deben a un defecto en el crecimiento del septum
traqueoesofagico, mientras que otros investigadores con-
sideran que se debe a la falta de irrigacion vascular en
las primeras semanas de la vida embrionaria. Kluth G
y colaboradores,® al trabajar en embriones de pollo del
segundo al quinto dia de incubacién y con cortes vistos
por escaner electronico microscépico, concluyeron que
existen dos pliegues superiores en el intestino primitivo
que cubren el espacio esofagico, craneal y caudalmente,
éstos descienden mientras que los caudales ascienden, re-
duciendo asi el espacio traqueo-esofagico, donde se for-
mard el conducto faringo-traqueal y la traquea se separa
del eséfago por un crecimiento que aumenta la longitud
de ambos.

Del primordio respiratorio derivan los pulmones
y los bronquios, pero también toda la traquea y parte de
la laringe. Se puede suponer que cualquier alteracién en
las primeras semanas de desarrollo embrionario produci-
ra diferentes tipos de AT. Investigaciones posteriores, al
estudiar embriones humanos de 3 a 4 semanas de gesta-
cidn, observaron los mismos hallazgos.®

La mejor descripcion de los diferentes tipos de AT
fue publicada por Faro R.,” se presenta de la manera si-
guiente:

A. AT total;

B. AT con fondo de saco superior, bronquios derecho e

izquierdo se conectan al eséfago;

C. AT con fondo de saco superior y cuerdas vocales, un

segmento de la carina fistuliza al es6fago;

D. Las cuerdas vocales terminan en fondo de saco cie-
go, con segmento atrésico que llega a la carina y se
comunica al eséfago;

E. El segmento superior con fondo de saco, AT y cabo
distal pequefio con carina y bronquios;

F. Existe un fondo de saco superior, AT y la porcion
distal se unen al esdfago por carina con bronquios
normales;

G. Elsegmento superior termina en fondo de saco y una
porcidn atrésica se une a la carina con bronquios nor-
males.

El caso que se presenta pertenece al grupo C de la

clasificacion de Faro.

El sexo masculino es el mas frecuente con una
relacion de 3:1 y con el antecedente prenatal de polihi-
dramnios en 34.8%. En una revision de la literatura rea-
lizada por Jones (1979),8 en relacion con las alteraciones
asociadas se citan 43 casos en donde las genito-urinarias
resultaron en 37% vy las cardiopatias complejas fueron
de 35%, éstas influyen demasiado en el prondstico para
la vida, entre ellas podemos citar el corazon bilocular,
comunicacion interauricular, comunicacion interventri-
cular, drenaje anémalo de venas pulmonares, transposi-
cion de grandes vasos, dextroposicion adrtica y tetralogia
de Fallot. Las malformaciones pulmonares encontradas
fueron del 23%, donde se refieren la hipoplasia, 16bulo
medio deformado, lobulacién incompleta, agenesia e iso-
merismo.

En el recién nacido el cuadro clinico se caracteri-
za por ausencia de llanto, insuficiencia respiratoria con
cianosis y no se palpa traquea encima de la escotadura
esternal. Pasar una sonda endotraqueal no sera posible.
El paciente mejorard con la asistencia ventilatoria con
mascarilla y ambu; se escucharan ruidos respiratorios en
torax y con un estetoscopio sobre el epigastrio se podra
oir el paso del aire al estomago.

El diagndstico prenatal de Atresia Esofagica con
ultrasonido a finales del segundo trimestre muestra un
area anecoica en la parte media del cuello, el estdma-
go no existe 0 es muy pequefio y hay polihidramnios; en
cambio, en la AT los pulmones son hiperecogénicos, la

traquea superior o la laringe obstruidos y hay ascitis.
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En pacientes con Atresia de Laringe durante su
desarrollo intrauterino, el acdmulo de secreciones pro-
duce una sobredistension pulmonar e inversion o aplana-
miento diafragmatico; cuando es severo se conoce como
el Sindrome de obstruccion de la via aérea congénita.®
Todas estas alteraciones comprimen el corazon, lo cual
produce insuficiencia cardiaca, no obstante, si hay fistula
esofagica, los pulmones no se dilatan, ya que el liquido
escapa por la comunicacion al tracto grastrointestinal. El
ultrasonido doppler en AT puede mostrar ausencia del

flujo sanguineo a nivel laringeo.

Pocos son los casos que han sobrevivido a la AT,
como los referidos por Sankara y colaboradores,' don-
de solamente faltaba la parte superior de la traquea y en
el extremo inmediato se logré hacer una traqueostomia,
para permitir inmediatamente la ventilacién pulmonar.

La AT se ha tratado mediante una esofagostomia
cervical de dos bocas: una para ofrecer salida a las se-
creciones salivales y la otra que servira para ventilar
al paciente. El estdmago se divide en dos partes con la
aplicacion de grapas; en la parte superior se aplica una
sonda con cierre hermético en el estbmago y se conecta
exteriormente a un sello de agua con una presion de 4 a
6 cmH, 0O, con la intencion de drenar todas las secrecio-
nes y de mantener una presion adecuada, con lo cual se
logra una buena ventilacién pulmonar. En el segmento
inferior se hace una gastrostomia por donde se alimentara
al paciente. Estos procedimientos fueron realizados por
Altman (1973) ¥ y colaboradores, asi como Fonkalsrud
(1963) * y compafieros.

En los pacientes con AT tipo C, se puede utilizar
la intubacion esofagica por arriba del esbozo de la carina,
que permite ventilar al nifio adecuadamente y mantenerlo
con vida hasta que pueda ser trasladado a un Centro Mé-
dico Especializado. Sattler y colaboradores? mencionan
el caso de un neonato al que se le hizo una intubacién
esofagica por donde fue ventilado. Fue tratado inmedia-
tamente por una malformacion ano-rectal y se le practico

una ileostomia; el nifio toler6 todo el manejo médico-qui-

rurgico, al sexto dia se le diagnosticé la malformacion
traqueal y fallecio poco después.

Se han intentado otras formas terapéuticas en la
AT, como son la aplicacion de tubos de silicon, conduc-
tos de pared vesical y de pericardio, pero no han tenido
buenos resultados.* Desmore, asi como Oldhamkt y co-
laboradores reportan un nuevo método para tratar esta
anomalia; la traquealizacion y esofagocarinoplastia en

pacientes con AT tipo C, con buenos resultados.

Otros autores sugieren que para el manejo inicial
de estos pacientes es necesario hacer una buena valora-
cion y utilizar la intubacion esofégica para ventilar ade-
cuadamente con el fin de salvar la vida transitoriamen-
te_li—l()

CONCLUSION

De esta manera, queda abierta la investigacion
para encontrar un tratamiento definitivo. Se requiere de
un equipo pediatrico especializado con servicios médi-
co-quirargicos de alta calidad, que participen con interés
de mejorar la sobrevida de los nifios con este tipo de mal-
formaciones congénitas.
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