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Se presenta un caso de agenesia traqueal, diagnosticado en el momento del nacimiento, que se intento
corregir mediante tratamiento quirGrgico. Se realizé la division de ambos bronquios principales y se intentd la
anastoémosis del bronquio principal derecho a la laringe, tras liberacién intrapericardica del pulmén derecho y seccion
del ligamento pulmonar inferior, resultando imposible la reconstruccién broncoplastica de la traquea.

Pensamos que la agenesia traqueal, causa infrecuente de distress respiratorio en el recién nacido, es una
urgencia quirurgica que no dispone de una terapeutica adecuada en la actualidad.

Palabras claves:

Cirugia Traqueal

Malformaciones Congénitas Traqueales.

INTRODUCCION

La agenesia traqueal es una malformacién congénita infrecuente. El primer caso descrito en la literatura data
de 1900 ™ y desde entonces se han registrado unos 50 similares. De éstos, un minimo porcentaje fue diagnosticado
premortem e intentado en ellos la correccién quirdrgica®>?.

Floyd® propuso clasificar esta entidad en tres tipos:

Tipo |: atresia de trAquea proximal, con segmento distal de traquea y bronquios principales normales,
acompafiandose de fistula traqueo-esofagica (20%).

Tipo II: agenesia tragueal completa. Bronquios y carina normales, pudiendo existir o no fistula
traqueoesofagica. Es el mas frecuente (60%)®.

Tipo 1lI: los bronquios principales nacen indepen dientemente del eséfago (20%).

La agenesia traqueal se incluye en el diagnostico diferencial del Sindrome de distress respiratorio del recién
nacido, debiendo sospecharlo si éste se asocia con ausencia de llanto y dificultad para la intubacién. Frecuentemente
se asocia con otras anomalias congénitas como los defectos septales ventricules, musculoesqueléticos,
genitourinarios, del Sistema Nervioso Central y el Sindrome de Vater. Su patogenia es desconocida. Su diagndstico
definitivo es endoscopico y la evolucion generalmente fatal, siendo la Unica posibilidad terapéutica la correccion
quirdrgica precoz.

La presentacion de un caso diagnéstico premortem, en el que se intentd la correccion quirurgica y una revision

de la bibliografia, son el propésito de este trabajo.
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CASO CLINICO

Recién nacido varon con un peso de 2.300 grs., producto de un embarazo de 37 semanas con polihidramnios,

qgue requiri6 cesarea por sufrimiento fetal. Madre de 29
afios, con tres embarazos anteriores, dos a término, un
aborto y amenaza de aborto en el embarazo actual.

Desde el nacimiento presentd cianosis y distress
respiratorio severo, administrandosele inicialmente oxigeno
con mascarilla. Ante la ineficacia de esta medida se decidio
realizar intubacion traqueal que resultd imposible,
consiguiendo ventilar al paciente con el tubo situado
accidentalmente en esoéfago.

Se practico radiografia simple anteroposterior del
tdrax que no aportd datos significativos. A continuacion se
realiz6 tragueografia con contraste hidrosoluble isoténico,
gue puso en evidencia un pequefio bolson inmediatamente
por debajo de las cuerdas vocales. El esofagograma
practicado con el mismo tipo de contraste, visualiz6 el paso
del mismo al arbol traqueobronquial por amplia fistula a nivel
del tercio inferior del est6fago, obteniéndose una imagen
broneogréfica del arbol bronquial derecho con distribucion

normal (Fig. 1).

Figura 2

Figural'

Ante la sospecha diagndstica de agenesia traqueal

se decidio trasladar el paciente a quiréfano, donde se
realiz6 broncoscopia rigida, con Optica telescopica de 0
grados, objetivandose un fondo de saco inmediatamente

por debajo de las cuerdas vocales.

\l(»ak«.

A la vista de los hallazgos, se decidio la intervencion
quirdrgica, que se efectu6 a través de toracotomia
anterolateral derecha por quinto espacio intercostal.

El pulmén se encontré parcialmente colapsado. Se
abri6 la pleura mediastinica, demostrando la ausencia de
trAguea toracica. Se hallaron ambos bronquios principales
en situacién normal, que se unian y desembocaban en el
eso6fago mediante un trayecto fistuloso, de consistencia
tibrosa y de 1 cm. de longitud aproximadamente (Fig. 2). Se
secciond la fistula a nivel de la pared esofégica y se
introdujo un tubo de intubacidon nimero 3, que se conecto al

respirador a través del campo quirGrgico, consiguiendo la
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ventilacion adecuada de ambos pulmones.

Se intento la reconstruccién primaria con el bronquio
principal derecho. A través de una cervicotomia se
comprobd la ausencia de traquea a este nivel. En laringe
existia cartilago tiroides, que se encontraba cerrado por su
cara inferior. No se evidencié cartilago cricoides. Se

extendié la incision cervical en forma de T inferiormente,

realizando esternotomia media y seccién transversal del

esternon en el lado derecho, para comunicarla con la
toracotomia. Se liber6 el hilio pulmonar derecho del
pericardio, mediante seccion del mismo y division del
ligamento pulmonar inferior. Tras la seccion del bronquio
principal izquierdo se introdujo en él el tubo de intubacion.

Se realizod la ascensién del pulmoén derecho y su

bronquio principal al cuello, comprobando la imposibilidad
de su anastomosis al cartilago tiroides, existiendo entre I

[FLR

ambos una separacion de 1,5 - 2 cms. (Fig. 3). Fi 3
igura

Dada la inviabilidad del paciente, se desestimo

cualquier otro procedimiento terapeutico, suspendiéndose la ventilacion asistida.

DISCUSION

La agenesia traqueal es una malformacién congénita infrecuente, de patogenia desconocida, que se suele
asociar con polihidramnios. Es habitual que curse con otras anomalias congénitas, como defectos septales

) musculo-esqueléticas, génito-urinarias, del SNC® y el Sindrome de VATER", entre otras.

ventriculares®

El nacimiento de un nifio con distress respiratorio, en ausencia de llanto y dificultad para la intubacion, debe
hacernos sospechar que nos encontramos ante este cuadro, mas aun si la intubacién esofdgica permite la
ventilacion®. Ante esta situacion esta indicado practicar urgentemente las siguientes pruebas diagndsticas:

1) Radiografia simple postero-anterior y lateral de torax;

2) Radiografia con contraste y

3) Endoscopia.

La radiografia simple habitualmente es poco expresiva, visualizando el tubo endotraqueal en localizacion
posterior, en la radiografia lateral. La placa contrastada puede demostrar la presencia de un saco ciego Y la fistula
esofagorespiratoria®.

La endoscopia es la que da el diagnostico de certeza, siendo laimagen caracteristica el final de la laringe en
bolsa, inmediatamente por debajo de la glotis. Las cuerdas vocales suelen ser hipoplasicas.

El manejo terapedltico de estos casos incluye:

A) Medidas iniciales: ante la sospecha de agenesia traqueal hay que considerar la administracion de oxigeno
por sonda nasogastrica o la intubacion esofagica.

B) Tratamiento quirdrgico de estabilizacién inicial: EI primero en intentarlo fue Floyd®, y a continuacion
Fonkalsrud®, gue consiguiod la supervivencia mas larga registrada (6 semanas), practicando aislamiento de la porcion

media del eséfago, abocandolo a la piel a nivel cervical, e intubacién externa del trayecto fistuloso.
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) asoci6 ala técnica de Fonkalsrud la division gastrica, que ya habia sido propuesta por

Posteriormente Altman®
Randolph(lo) en las atresias esofagicas con fistula traqueoesofagica, para prevenir las complicaciones respiratorias
secundarias al reflujo gastro-esoféagico.

Otra técnica utilizada fue la practicada por Hong(s), que realizé la intubacion traqueal por la fistula con salida del
esoOfago al exterior por quinto espacio intercostal.

Los inconvenientes de estas técnicas son multiples. Precisan del uso continuo de CPAP para prevencion del
colapso esofagico y atelectasias: necesitan del uso agresivo del esofagoscopio para mantenerlo limpio de
secreciones, evitando neumonias de repeticion y por Ultimo se sefalan las posibles erosiones por decubito del tubo
en estructuras vasculares. Todo ello conlleva la necesidad de realizar un tratamiento definitivo precozmente.

C) Tratamiento quirargico definitivo.

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 con segmento tragueal normal. Presenta
asimismo, una elevada susceptibilidad a la infeccion.

La reconstruccion primaria es teéricamente el procedimiento de eleccidn, intentdndola en nuestro paciente. Se
practicaron las técnicas de movilizacion descritas para conseguir la anastomosis Término-Terminal laringeobronquial
gue incluyen:

Movilizacién de carinay bronquios principales derecho e izquierdo, éste Ultimo por debajo del arco aértico.
Liberacién de la arteria pulmonar y venas pulmonares derechas de los tejidos conectivos circundantes y de la
pleura mediastinica, asi como su separacién del bronquio principal.

Divisién del ligamento pulmonar inferior.

Liberacion intrapericardica de los vasos pulmonares.

Seccioén del bronquio principal izquierdo y reanastomosis con el intermediario.

A pesar de todo ello, no se consiguié en nuestro caso la anastomosis Término-Terminal del bronquio derecho a
la laringe, por persistir unos 2 cm. de defecto. Lo mismo sucedera en la mayoria de los casos.

Ante la imposibilidad de reconstruccion, una alternativa valida es el empleo de protesis. En estos pacientes hay
gue tomar en consideracion su crecimiento y desarrollo y la falta de epitelio ciliado respiratorio en todas las posibles
sustituciones, tanto homoélogas como artificiales. También hay que considerar la necesidad de aportar una via flexible
pero no colapsable, asi como que no provoguen una reaccion inflamatoria excesiva.

Los tipos de protesis factibles son las homologas y las heterélogas.

Entre las primeras, se han utilizado el es6fago y la pared vesical. Presentan la ventaja de su crecimiento
potencial , pero carecen de la suficiente consistencia, siendo precisa la intubacién permanente(lz).

En cuanto a las heterdlogas, se encuentran en estudio, siendo las mas prometedoras las de material sintético
tipo Dacron y Goretex™. Presentan el inconveniente de la necesidad de cambiarlas con el crecimiento.

Recientemente se ha conseguido con éxito el trasplante de traquea, envuelta en epiplon, a nivel
experimental(“) . La viabilidad de esta técnica seria la solucion ideal para este problema, al precisar un corto

segmento de traquea, si se asocian las técnicas de movilizacion antes descritas.
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