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La agenesia de triquea es una malformacién congénita rara. De la literatura existente,
sélo un paciente logrd supervivir cuatro horas y 42 minutos, pero presentaba una fistula
que comunicaba con el esdfago. Nuestro paciente presentaba ausencia de glotis ¥ solda-
dura congénita de las cuerdas vocales por agenesia traqueal, se acompafiaba de corazén
trilocular, por lo que fallecld antes de los 45 minutos de vida. Era un recién nacido a
término, de peso adecuado v sin malformaciones del héabito externo.

INTRODUCCION

La transicion de feto a recién nacido
impone grandes demandas a muchos sis-
temas, pero ninguno de estos es tan
urgente o impuesto de forma tan stbi-
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ta, como en el caso del sistema pulmo-
nar.

En cambio, los pulmones, que no tia-
nen ninguna participacién en la respira-
cidn durante la vida fetal, deben satis-
facer de modo sibito todas las necesi-
dades respiratorias neonatales desde el
instante del nacimiento o el recién na-
cido morira.

Sarakin' ha publicado una revision re-
ciente de diversos avances importantes
en nuestros conocimientos sobre la em-
briologia ¥y quimica pulmonar. Otros au-
tores como Avery® comparten estos cri-
terios.

La morfogénesis del pulmdn, ha sido
dividido arbitrariamente en tres fases
generales.®



1. Desarrollo del sistema bronquial.
2. Desarrollo de la circulacion.
3. Desarrollo del sistema alveolar.

El desarrollo de los pulmones co-
mienza bastante pronto en la vida em-
brionaria, aproximadamente en los dias
24 de la gestacidn parece tener lugar
una reaccion entre el epitelio endodér-
mico y el mesénguima de la faringe cir-
cundante que produce una yema ventral,
mediante un proceso de ramificacion
centrifuga; este botdn forma el sistema
de conduccidon o arbol bronquial.

Las anomalias congénitas del sistema
pulmonar son bastante frecuentes y pa-
recen estar muchas veces relacionadas
con anomalias de los drganos vecinos.
Ejemplo de este udltimo tipo de anoma-
lia es por malformacién de los grandes
troncos vasculares, anomalias como fis-
tulas traqueosofdgicas, hernia diafrag-
matica y enfisema lobular. Las anomalias
primarias del sistema pulmonar inclu-
yen la atresia de las coanas y de la
traquea, quistes pulmonares congénitos,
hipoplasia pulmonar v otras.

La agenesia renal puede estar asocia-
da con la hipoplasia pulmonar, en cuyo
caso, la combinacion recibe frecuente-
mente el nombre de sindrome de Potter.*

El auge de estas diversas anomalias
es desconocido. El hecho de que algunas
de ellas respondan al tratamiento quirdr-
gico, indica la importancia de un diag-
nostico precoz.

La ausencia de una parte de la traquea,
es por fortuna, extremadamente rara.
En una revision de esta anomalia Witz-
feben (1963) observd que el defecto es.
taba generalmente asociado con una fis-
tula bronco o tragueoesofégica, y en su
caso, con miultiples anomalias.” Incluso
puede producirse la agenesia traqueo-
pulmonar total (Devi y More, 1965)."

Por lo general, los nifios nacen vivos
y pueden boquear, pero no consiguen in-
troducir aire en los pulmones. El super-
viviente més prolongado de quien se
tiene referencia, fue el paciente de San-
dison (1955), quien sobrevivid cuatro ho-
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ras y 42 minutos, con intercambio de
aire a través de la fistula gque coraunica-
ba con el eséfago.” La vida de este nifio
seguramente se prolongd, gracias al
oxigeno que se le facilitdé por via intra-
gastrica.

Se desconoce el origen de la lesidn
como ocurre con la mayoria de las mal-
formaciones congénitas. Los braonquios
principales pueden ser normales. con al-
véolos distendidos con fluido. En el pa-
ciente de Witzfeben,” la porcién atresia
o aplastica de la tréquea se extendia al
nivel del cartilago cricoides hasta la ca-
rina. No habia cartilago, ni luz en la tra-
quea, los bronguios principales se unian
en la linea media, en cuyo punto se es-
tablecia la comunicacién con el esdfago.

Los nifios no han logrado sobrevivir
el tiempo suficiente para poderse inten-
tar la correccidn quirdrgica de la lesién.
Debe sospecharse la lesidn cuando fra.
casan los esfuerzos inspiratorios para
movilizar el aire y cuando no se visua-
liza la traquea debajo de la laringe usan-
do el laringoscopio.” ™

Presentacion del caso

Hijo de: S.C.S.. Hisloria Clinica: 163724; edad:
35 afos; E.G.: 39 semanas: G.2 P11 AQ.: APP:
Hipertension cronica y pielonefritis: tratamien-
to con cifapresin y diazepan; APF: sin interés.
Parto eutdcico. liguido amnidtico claro, presen-
tacidn cefdlica, Apgar; 2, al minutc —1, a los
5 minutos— 0, a los 20 minutos.

Pegso: 2890 g. del sexo femening.

Se realiza maniobras de reanimazidn y resu-
citacion; al introducir el tubo endctraqueal, se
encuentra orificie con fonde de saco ciego a
distancia inferior a 0.5 ¢m de su entrada. no se
visualiza glotes con el laringoscopio,

Realiza inspiracidn boqueante, con latidos car-
diacos pobres en ritmo ¥ tono, 8 no ser atil
el esfuerzo inspiratorio, éstos ca:n y fallece
a los 20 minutos.

Anatomis patoldgica

Mo malformaciones del hébito =xterno.

Laringe: muestra malformacién consistente en
la ausencia de la glotis ¥ soldadira congénita
de las cuerdas vocales por ageresia tragueal
(figura 1).

Triquea y bronguios primarios:

Se observa ausencia de 4/5 del conducto que
coincide con ausencia de la glotis al nivel de
la laringe, con soldadura de las cLerdas vocales.
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Corazén: forma globulosa, con emergencia
normal de grandes vasos. Al abrirlo se com-
prucba la existencia de un solo veniriculo, de
gran groser (3 a 5 em) v dos auriculas. Duclus
arterioso permeable.

Corazdn trilocular: ausencia de tabique com-
pleta con una vélvula auriculoventricular defor-
me (figuraz 2 y 3).

Figura 1. Recién nacido a término, del

sexo femenine, peso 2890 g, edad ges-

tacional 39 semanas. No malformacio-
nes del hibito externo,

Figuras 2 y 3, Laringe: ausencia de la glotis y soldadura congénita de
las cuerdss vocales. Ausencia de 4/5 del conducto trogueal,
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SUMMARY

Tudela Coloma, J. M. et al. Tracheal agenesis. Presentation of one case. Rev Cub Ped 33:
4, 1981,

Tracheal agenesis is a rare congenital malformation. According to the existing literature,
only one patient attained four hours and forty two minutes survival, but presented a fistila
communicating with esophagus. Abscence glotis and congenital fusioned vocal bands
due to tracheal agenesis, accompanied by trilocular heart was showed by our patient who
died, on account of it, before 45 minutes of life. The patient was a newborn childbear ng
to term with normal weight and without external malformations,

RESLIME

Tudela Coloma, J. M. et al. Agénésie trachdale. A propos d'un cas. Rev Cub Ped 53: 4,
1981.

L'agénésie trachéale est une malformation congénitale rare. Dans la littérature médicale
existante, il n'y a qu'un patient qui a survécu quatre heures et 42 minutes. mais il pré-
sentanit une fistule qul établissait une communication avec l'oesophage. Motre cas pré-
sentait absence de la glotte et fusion congénitale des cordes vecales par agénésie ‘ra-
chéale, associée i coeur triloculaire, donc le décés est survenu avant 45 minutes de vie.
Il sagissait d'un nouveauwné a terme, de poids normal et sans malformations externes,

PEZKME

Tynena Homowa, X,M. n COTDVIMUKE.
JieHKe DIHOTO CIyudad,

Arenesna Tpaxem. [lpencrap

AreHesmA_Tpaxem NpPeNCTARIAETCA COC0H 09YeHbL DeNKMlii BPORHSHHH-

nederT. B AuTeraType mMeeTCA COOCWEHAE TONBKO 00 ONHOM Nauaen

Te, NpOXMBIEM 4YeThpe 4aca B 42 MHHYTH, HO ¥y Hero Owl CBilll, KD

TODHI cooluancs ¢ KoHeJeM TuueBoNa. B HameMm coyvae NMAUWEHT He

HMeN BPORNEHRNO} CRAZW TVIOTHCA TOJNOCOBHX CBA30K BCJAENCTBHE are
HE3®WM Tpaxey, CONPOBOANABIEHCA TDAOKYJIDHMM CEDMIEM, 43 - 3a8-

Yerp Hall NAleHT CHROHYANCA He Nl B I MAHYT. Bl pedéHKCM

POIRBIIEMCA B CPOK C COOTBETCTBYKIMM BecoM i 0e3 BHENHAX HepeK

TOB.
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