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RESUMEN

Introduccion: La agenesia traqueal es una malformacion
congénita muy rara, incompatible con la vida, el defecto
consiste en una ausencia parcial o total de la traquea
debajo de la laringe permitiendo que el tracto respiratorio
inferior se conecte con el tracto gastrointestinal por medio
de una fistula traqueo-esofagica distal. Caso Clinico: Se
presenta el caso clinico de un recién nacido, con
antecedente materno de polihidramnios, nace con
dificultad respiratoria, ausencia de llanto y dificultad para
la intubacion orotraqueal, Apgar 4/8, pasa a Unidad de
Cuidados Intensivo neonatales (UCIN) y es conectado a
Asistencia Respiratoria Mecanica (ARM) a las 6hs de vida
se extuba en forma accidental, con imposibilidad para la
reintubacién, se realizan Tomografia de cuello y torax
donde se constata agenesia traqueal con fistula
traqueoesofagica distal, sin otras malformaciones
congénitas asociadas, se realizan varias cirugias
paliativas. A pesar de todos los esfuerzos médicos, el
paciente fallece a los 6 dias de vida, ante colapso de vias
aéreas. Discusion: Se presenta este caso por ser la agenesia
traqueal una malformaciéon extremadamente rara, y con
muy pocos casos descriptos en la literatura. Es el primer
caso en nuestro hospital, se presenta como un caso clinico
complejo, de manejo multidisciplinario, sometido a varias
cirugias paliativas, el paciente fallece, la evolucion es
generalmente fatal y de mal prondstico debido a que atn
no se han desarrollado técnicas adecuadas de reemplazo
traqueal.
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gica, reciénnacido.

ABSTRACT

Introduction: Tracheal agenesis is a very rare congenital
malformation that is incompatible with life. The anomaly
consists of the partial or total absence of the trachea below
the larynx that allows connection of the lower respiratory
tract with the gastrointestinal tract via a distal
tracheoesophageal fistula. Case Report: We present the
case of a newborn with maternal history of
polyhydramnios, born with respiratory distress, lack of
crying, difficulty in orotracheal intubation, Apgar 4/8,
who was referred to the NICU and given mechanically
assisted ventilation. At 6 hs of life accidental extubation
occurred, with re-intubation not being successful.
Tomography of the neck and thorax showed tracheal
agenesis with a distal tracheoesophageal fistula, but no
other congenital malformations. Various palliative
surgeries were performed. In spite of medical efforts, the
patient died at 6 days of life due to airway collapse.
Discussion: We report this case due to tracheal agenesis
being a very rare malformation with few cases described
in the literature. This was the first case seen at our hospital,
and presents a complex clinical picture that required
multidisciplinary management and various palliative
surgeries prior to the patient's death. The condition is
generally fatal and presents a poor prognosis as no
appropriate techniques for tracheal replacement have yet
been developed.

Keywords: Tracheal agenesis, tracheoesophageal fistula,
newborn.
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INTRODUCCION

La agenesia traqueal es una malformacion congénita
muy raray de alta mortalidad. El defecto consiste en
una ausencia parcial o total de la traquea debajo dela
laringe permitiendo que el tracto respiratorio
inferior se conecte con el tracto gastrointestinal por
medio de una fistula traqueo-esofagica distal o
bronco-esofagica, situaciéon que en general, es
incompatible con la vida"?. Desde que fue descrita
inicialmente en 1900, pocos casos se han publicado
en todo el mundo. La prevalencia de agenesia
traqueal es inferior a 1: 50.000, con una razén
hombre-mujer de 2: 1. Siendo un desorden letal, la
agenesia se ha reconocido con desenlace fatal
temprano a pesar de las cirugias, debido a la falta de
técnicas adecuadas de reemplazo traqueal, siendo el
trasplante traqueal una de las pocas alternativas
para estos pacientes y que actualmente se hallan en
etapainvestigativa®”.

Si bien la mayoria de los casos estan asociados a
anomalias cardiacas y del tracto digestivo o
genitourinario, debemos sospechar el caso en todo
recién nacido con historia de polihidramnios,
ausencia de llanto, dificultad respiratoria
inexplicada y dificultad en la intubacién en el
momento del nacimiento”*™.

Apartir dela observacion clinicala clasificacion dela
atresia traqueal se basa en la ausencia y extension del
remanente traqueal®, muchas clasificaciones han
sido propuestas, pero la mas utilizadas es la de
Floyd®"” (Figura1).
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Figura1. Clasificacion dela atresia traqueal setin Floyd.

Eltipo 1 registra un corto segmento de la traquea que
se conecta al eso6fago anterior (frecuencia del 20 %),
en la tipo 2 la via aérea y el eso6fago son fusionados a
nivel de la carina sin remanente traqueal (frecuencia

del 60 %) y la tipo 3 con los bronquios derecho y el
izquierdo directamente procedentes desde el
esofago (frecuencia del 20 %)“'”. La supervivencia
de los nifios con agenesia traqueal es raro y la
correccion es dificil, la supervivencia a corto plazo
puede ser posible si hay una conexion fistulosa entre
el esofago y los bronquios.

Hasta el momento existen 11 casos con diferentes
grados de atresia traqueal que se han reanimado y se
han tratado con diversos procedimientos
reconstructivos, paliativos y traqueales. Los
informes publicados solo han notificado la
supervivencia de tres casos"""?

CASO CLINICO

Recién nacido de sexo femenino, hija de mujer de 38
anos de edad, gesta dos, 33 semanas de edad
gestacional con una ecografia prenatal que informa
polihidramnios, arteria umbilical tnica, camara
gastrica de tamafo disminuido y por momento
ausente lo que lleva a una sospecha de atresia de
esofago, ademas se realiza una ecocardiografia
prenatal que informa normal. Recibié maduracién
pulmonar a las 31semanas, se realiza amniocentesis
con estudio genético en sangre fetal alas 32 semanas,
que informa cariotipo normal. Se realiza cesarea
programada, nace recién nacido de sexo femenino,
38 semanas por Capurro, con peso de 2930 gramos,
talla: 49 cm PC: 33 cm, presento al nacer ausencia de
llanto, dificultad respiratoria y trastorno para la
intubacion orotraqueal, con Apgar 4 al minuto y 8 a
los 5 minutos, se constata pasaje de sonda
orogastrica K 33 sin dificultad, durante la atencién
inmediata. Ano y coanas permeables, arteria
umbilical tinica. Es trasladado a unidad de cuidados
intensivos neonatales (UCIN). Ingreso a asistencia
mecanica respiratoria (ARM). Se realizé ecocar-
diografia con anatomia normal, ecoencéfalo normal
y ecografia abdominal con leve ectasia renal
izquierda. Alas 6 hs. de vida presento extubacién no
programada, se intentd intubacion orotraqueal sin
éxito, visualizandose correctamente la glotis, pero se
constata dificultad en el avance del tubo endotra-
queal con una detecciéon aparente por debajo de la
glotis, ante sospecha de estenosis subgldtica, se
solicité evaluaciéon por el Departamento de
Otorrinolaringologia, quienes realizan laringos-
copia rigida directa donde se constata cierre total de

Pediatr. (Asuncion), Vol. 41; N° 3; Diciembre 2014



subglotis, se realiza esofagoscopia sin observarse
defecto anterior (fistula). El paciente fue ventilado
con bolsa y mascara, con lo cual mejora. Se realiza
tomografia de cuello y torax (Figura 2) donde se
constata “atresia traqueal” de aproximadamente 4
cm con fistula esofagotraqueal a nivel de la Carina
(TipoII).

Figura 2. Tomografia de cuelloy térax.

El paciente se conecta a BIPAP con lo cual se man-
tiene estable, durante 6 horas, se decide Intubacion
Esofagica (por medio del cual es ventilado el pacien-
te), se conecta a ARM se realiza cirugia de urgencias,
ligadura de cardias con gastrostomia, realizado en la
UCIN con éxito. Al 3° dia de vida se realiza 2° cirugia
en dicho acto quirtrgico se confirma atresia traqueal
tipo II, ausencia casi completa de la traquea se decide
cirugia paliativa que consiste en una esofagostomia
cutanea con colocacion de canula traqueal aseguran-
do vias aéreas y ademas una esofagostomia superior
paraaspirado de secreciones.

A pesar de todos los esfuerzos médicos, paciente
fallece al 6° dia de vida, ante colapso de vias aéreas.

DISCUSION

Se presenta este caso por ser la agenesia traqueal una
malformacién de infrecuente presentacion y alta
mortalidad”. Es de causa desconocida, que embrio-
légicamente tiene su origen entre la 3 y 6 semanas
de gestacion, en que se produce la division del tubo
digestivo primitivo®*'”. La laringe es siempre
normal, terminando en un fondo de saco glético, con
cuerdas vocales normales y sin anillos cartilagi-
nosos. Debido a las comunicaciones aerodigestivas
que existen en esta malformacion, persiste una
ventilaciéon pulmonar temporal"”. Los signos clini-
cos de agenesia traqueal aparecen inmediatamente
al momento del nacimiento con grave dificultad
respiratoria, ausencia de llanto y dificultad para la
intubacion®*"". La agenesia traqueal Tipo II es la
mas frecuente y es la que corresponde a nuestro
caso””. Entre los casos reportados se observa
también la asociacion con el sindrome de Charge,
cabe destacar que nuestro paciente no tuvo otras
malformaciones congénitas asociadas”.

Nuestro objetivo es notificar esta patologia poco
frecuente, ya que es el primer caso descrito en
nuestro hospital que se presenta como un caso
clinico complejo, sometido a cirugias paliativas y
con un equipo manejado en forma multidiscipli-
naria, la sobrevida del paciente fue de 6 dias mayor
al reportado en otros casos, creemos que esto se debe
alaausencia de otras malformaciones congénitas”.

En la actualidad, la reparaciéon curativa y la
supervivencia son imposibles a menos que haya
suficiente traquea distal o proximal para crear un
traqueostoma. Se han propuesto varias técnicas,
como es el caso de la traqueotomia distal, que resulta
técnicamente imposible en la mayoria de los casos al
ser sOlo factible en aquellos que tienen un segmento
traqueal normal” Presenta asimismo una elevada
susceptibilidad a la infeccién. La reconstruccion
primaria es tedricamente el procedimiento de
eleccién. Recientemente se ha conseguido con éxito
el trasplante de traquea, envuelta en epiplén, de
forma experimental®. La investigacién actualmente
se centraliza en el tejido cartilaginoso disefiado para
lareparacién quirdrgica de los defectos traqueales”.
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