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AGENESIA TRAQUEAL 
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Pediátrica (*), Unidad de Medicina Intensiva (**). Hospital Materno-Infantil. Las Palmas de Gran Canaria. 

 

Se presenta un caso de agenesia traqueal, diagnosticado en el momento del nacimiento, que se intentó 

corregir mediante tratamiento quirúrgico. Se realizó la división de ambos bronquios principales y se intentó la 

anastómosis del bronquio principal derecho a la laringe, tras liberación intrapericárdica del pulmón derecho y sección 

del ligamento pulmonar inferior, resultando imposible la reconstrucción broncoplástica de la tráquea. 

Pensamos que la agenesia traqueal, causa infrecuente de distress respiratorio en el recién nacido, es una 

urgencia quirurgica que no dispone de una terapeútica adecuada en la actualidad. 

Palabras claves:  

• Cirugía Traqueal 

• Malformaciones Congénitas Traqueales. 

 

 

INTRODUCCIÓN 

 
La agenesia traqueal es una malformación congénita infrecuente. El primer caso descrito en la literatura data 

de 1900 (1) y desde entonces se han registrado unos 50 similares. De éstos, un mínimo porcentaje fue diagnosticado 

premortem e intentado en ellos la corrección quirúrgica(2-50). 

Floyd(2) propuso clasificar esta entidad en tres tipos: 

• Tipo I: atresia de tráquea proximal, con segmento distal de tráquea y bronquios principales normales, 

acompañándose de fístula tráqueo-esofágica (20%). 

• Tipo II: agenesia traqueal completa. Bronquios y carina normales, pudiendo existir o no fístula 

tráqueoesofágica. Es el más frecuente (60%)(6). 

• Tipo III: los bronquios principales nacen indepen dientemente del esófago (20%). 

 

La agenesia traqueal se incluye en el diagnóstico diferencial del Síndrome de distress respiratorio del recién 

nacido, debiendo sospecharlo si éste se asocia con ausencia de llanto y dificultad para la intubación. Frecuentemente 

se asocia con otras anomalías congénitas como los defectos septales ventricules, musculoesqueléticos, 

genitourinarios, del Sistema Nervioso Central y el Síndrome de Vater. Su patogenia es desconocida. Su diagnóstico 

definitivo es endoscópico y la evolución generalmente fatal, siendo la única posibilidad terapéutica la corrección 

quirúrgica precoz. 

La presentación de un caso diagnóstico premortem, en el que se intentó la corrección quirurgica y una revisión 

de la bibliografía, son el propósito de este trabajo. 
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CASO CLINICO 

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

que requirió cesárea por sufrimiento fetal. Madre de 29 

años, con tres embarazos anteriores, dos a término, un 

aborto y amenaza de aborto en el embarazo actual. 

Desde el nacimiento presentó cianosis y distress 

respiratorio severo, administrándosele inicialmente oxígeno 

con mascarilla. Ante la ineficacia de esta medida se decidió 

realizar intubación traqueal que resultó imposible, 

consiguiendo ventilar al paciente con el tubo situado 

accidentalmente en esófago. 

Se practicó radiografía simple anteroposterior del 

tórax que no aportó datos significativos. A continuación se 

realizó traqueografía con contraste hidrosoluble isotónico, 

que puso en evidencia un pequeño bolsón inmediatamente 

por debajo de las cuerdas vocales. El esofagograma 

practicado con el mismo tipo de contraste, visualizó el paso 

del mismo al árbol tráqueobronquial por amplia fístula a nivel 

del tercio inferior del esófago, obteniéndose una imagen 

broneográfica del árbol bronquial derecho con distribución 

normal (Fig. 1). 

 

 

 

Ante la sospecha diagnóstica de agenesia traqueal 

se decidió trasladar el paciente a quirófano, donde se 

realizó broncoscopia rígida, con óptica telescópica de 0 

grados, objetivándose un fondo de saco inmediatamente 

por debajo de las cuerdas vocales.  

A la vista de los hallazgos, se decidió la intervención 

quirúrgica, que se efectuó a través de toracotomía 

anterolateral derecha por quinto espacio intercostal. 

El pulmón se encontró parcialmente colapsado. Se 

abrió la pleura mediastínica, demostrando la ausencia de 

tráquea torácica. Se hallaron ambos bronquios principales 

en situación normal, que se unían y desembocaban en el 

esófago mediante un trayecto fistuloso, de consistencia 

tibrosa y de 1 cm. de longitud aproximadamente (Fig. 2). Se 

seccionó la fístula a nivel de la pared esofágica y se 

introdujo un tubo de intubación número 3, que se conectó al 

respirador a través del campo quirúrgico, consiguiendo la 

Figura 1 

Figura 2 
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ventilación adecuada de ambos pulmones. 

Se intentó la reconstrucción primaria con el bronquio 

principal derecho. A través de una cervicotomía se 

comprobó la ausencia de tráquea a este nivel. En laringe 

existía cartílago tiroides, que se encontraba cerrado por su 

cara inferior. No se evidenció cartílago cricoides. Se 

extendió la incisión cervical en forma de T inferiormente, 

realizando esternotomía media y sección transversal del 

esternón en el lado derecho, para comunicarla con la 

toracotomía. Se liberó el hilio pulmonar derecho del 

pericardio, mediante sección del mismo y división del 

ligamento pulmonar inferior. Tras la sección del bronquio 

principal izquierdo se introdujo en él el tubo de intubación.  

Se realizó la ascensión del pulmón derecho y su 

bronquio principal al cuello, comprobando la imposibilidad 

de su anastomosis al cartílago tiroides, existiendo entre 

ambos una separación de 1,5 - 2 cms. (Fig. 3). 

Dada la inviabilidad del paciente, se desestimó 

cualquier otro procedimiento terapeútico, suspendiéndose la ventilación asistida. 

  
DISCUSIÓN 

 
La agenesia traqueal es una malformación congénita infrecuente, de patogenia desconocida, que se suele 

asociar con polihidramnios. Es habitual que curse con otras anomalías congénitas, como defectos septales 

ventriculares(6), músculo-esqueléticas, génito-urinarias, del SNC(3) y el Síndrome de VATER(7), entre otras. 

El nacimiento de un niño con distress respiratorio, en ausencia de llanto y dificultad para la intubación, debe 

hacernos sospechar que nos encontramos ante este cuadro, mas aún si la intubación esofágica permite la 

ventilación(8). Ante esta situación está indicado practicar urgentemente las siguientes pruebas diagnósticas: 

1) Radiografía simple postero-anterior y lateral de tórax;  

2) Radiografía con contraste y  

3) Endoscopia. 

La radiografía simple habitualmente es poco expresiva, visualizando el tubo endotraqueal en localización 

posterior, en la radiografía lateral. La placa contrastada puede demostrar la presencia de un saco ciego y la fístula 

esófagorespiratoria(9). 

La endoscopia es la que da el diagnóstico de certeza, siendo laimagen característica el final de la laringe en 

bolsa, inmediatamente por debajo de la glotis. Las cuerdas vocales suelen ser hipoplásicas. 

El manejo terapeútico de estos casos incluye: 

A) Medidas iniciales: ante la sospecha de agenesia traqueal hay que considerar la administración de oxígeno 

por sonda nasogástrica o la intubación esofágica. 

B) Tratamiento quirúrgico de estabilización inicial: El primero en intentarlo fue Floyd(2), y a continuación 

Fonkalsrud(3), que consiguió la supervivencia más larga registrada (6 semanas), practicando aislamiento de la porción 

media del esófago, abocándolo a la piel a nivel cervical, e intubación externa del trayecto fistuloso. 

Figura 3 
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Posteriormente Altman(4) asoció ala técnica de Fonkalsrud la división gástrica, que ya había sido propuesta por 

Randolph(10) en las atresias esofágicas con fístula tráqueoesofágica, para prevenir las complicaciones respiratorias 

secundarias al reflujo gastro-esofágico. 

Otra técnica utilizada fue la practicada por Hong(5), que realizó la intubación traqueal por la fístula con salida del 

esófago al exterior por quinto espacio intercostal. 

Los inconvenientes de estas técnicas son múltiples. Precisan del uso contínuo de CPAP para prevención del 

colapso esofágico y atelectasias: necesitan del uso agresivo del esofagoscopio para mantenerlo limpio de 

secreciones, evitando neumonías de repetición y por último se señalan las posibles erosiones por decúbito del tubo 

en estructuras vasculares. Todo ello conlleva la necesidad de realizar un tratamiento definitivo precozmente. 

C) Tratamiento quirúrgico definitivo. 

Se han propuesto varias técnicas, como es el caso de la traqueotomía distal, que resulta técnicamente 

imposible en la mayoría de los casos, al ser sólo factible en aquellos con segmento traqueal normal. Presenta 

asimismo, una elevada susceptibilidad a la infección. 

La reconstruccion primaria es teóricamente el procedimiento de elección, intentándola en nuestro paciente. Se 

practicaron las técnicas de movilización descritas para conseguir la anastomosis Término-Terminal laríngeobronquial 

que incluyen: 

• Movilización de carinay bronquios principales derecho e izquierdo, éste último por debajo del arco aórtico. 

• Liberación de la arteria pulmonar y venas pulmonares derechas de los tejidos conectivos circundantes y de la 

pleura mediastínica, así como su separación del bronquio principal. 

• División del ligamento pulmonar inferior. 

• Liberación intrapericárdica de los vasos pulmonares. 

• Sección del bronquio principal izquierdo y  reanastomosis con el intermediario. 

 

A pesar de todo ello, no se consiguió en nuestro caso la anastomosis Término-Terminal del bronquio derecho a 

la laringe, por persistir unos 2 cm. de defecto. Lo mismo sucederá en la mayoría de los casos. 

Ante la imposibilidad de reconstrucción, una alternativa válida es el empleo de prótesis. En estos pacientes hay 

que tomar en consideración su crecimiento y desarrollo y la falta de epitelio ciliado respiratorio en todas las posibles 

sustituciones, tanto homólogas como artificiales. También hay que considerar la necesidad de aportar una vía flexible 

pero no colapsable, así como que no provoquen una reacción inflamatoria excesiva. 

Los tipos de prótesis factibles son las homólogas y las heterólogas. 

Entre las primeras, se han utilizado el esófago y la pared vesical. Presentan la ventaja de su crecimiento 

potencial , pero carecen de la suficiente consistencia, siendo precisa la intubación permanente(12). 

En cuanto a las heterólogas, se encuentran en estudio, siendo las más prometedoras las de material sintético 

tipo Dacron y Goretex(13). Presentan el inconveniente de la necesidad de cambiarlas con el crecimiento. 

Recientemente se ha conseguido con éxito el trasplante de tráquea, envuelta en epiplon, a nivel 

experimental(14) . La viabilidad de esta técnica sería la solución ideal para este problema, al precisar un corto 

segmento de tráquea, si se asocian las técnicas de movilización antes descritas. 
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