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RESUMEN

La fistula traqueoesofdgica congénita sin atresia esofdgica
asociada, conocida como tipo H, es una anomalia infrecuente.
Se manifiesta con episodios de tos, ahogo y cianosis durante la
alimentacién y /o neumonia recurrente.

Si bien los sintomas estdn usualmente presentes desde el
nacimiento, el diagnéstico es dificil. La rareza de esta patologfa,
los sintomas no especificos y las limitaciones en la demostracién
radiolégicay endoscépica dela fistula contribuyen, amenudo, a
lademoraentrelapresentaciony la confirmacién del diagndstico.
Se describen las manifestaciones clinicas, los métodos de
evaluacidn y el tratamiento de 3 neonatos con esta patologfa,
y se presentan recomendaciones para el diagndstico a fin de
evitar demoras innecesarias en el manejo de las fistulas en H.
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INTRODUCCION

La fistula traqueoesofédgica (FTE) se asocia
a atresia esofdgica (AE) en el 95 % de los casos.
Tiene una incidencia aproximada de 1 cada 3500
nacidos vivos y es ligeramente mds frecuente en
el sexo masculino.!

La FTE en H sin AE asociada, tipo V segin
la clasificacién de Ladd y Gross, es una rara
anomalia de la via aérea que representa el 4 %
de todas las malformaciones traqueoesofdgicas.>*
Corresponde a una conexién anormal de trayecto
oblicuo, parecida a la letra N, entre la pared
posterior de la trdquea (orificio craneal) y la
pared anterior del es6fago (orificio caudal).* Se
localiza, generalmente, en la regién cervical o
en la entrada al térax; tiene menor incidencia de
malformaciones congénitas asociadas y el mejor
prondstico entre las variedades de FTE.>*

Aunque hay articulos que presentan casos
en el periodo neonatal, varios autores describen
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casos de diagnoéstico tardio, incluso en la edad
adulta.>”® El diagndstico precoz sigue siendo un
desafio para los pediatras por su rareza y por la
inespecificidad de los sintomas. Estos pueden ser
sutiles e intermitentes debido a las caracteristicas
anatdmicas de la fistula (curso oblicuo, orificio
pequeio y mucosa esofdgica redundante que la
ocluye transitoriamente) y, con frecuencia, son
atribuidos a etiologfas mds comunes, como reflujo
gastroesofdgico (RGE) y trastornos deglutorios, o
a mala técnica alimentaria.>'°

La trfada clinica cldsica de la FTE en H es crisis
de tos, cianosis y ahogo durante la alimentacién,
distensién abdominal e infecciones respiratorias
repetidas.*® El diagnéstico requiere un alto
indice de sospecha clinica, y su confirmacién se
hace por estudios por imédgenes, como estudios
con contraste del tracto digestivo superior y
videofluoroscopia, o por traqueobroncoscopia, en
la que se visualiza directamente la fistula.*

TaBLA 1. Caracteristicas de los pacientes con fistula en H

Ninguna de las pruebas de imagen tiene
una sensibilidad del 100 %. Se han descrito
posiciones especiales y técnicas de administracién
de contraste para ayudar al diagnéstico.?’
Numerosos estudios plantean la endoscopia como
la técnica diagndstica esencial para confirmar
la presencia de la fistula y localizar su altura
exacta.!' La cirugfa es la principal modalidad
terapéutica, y el abordaje es cervical o tordcico
dependiendo del nivel de la fistula.’

CASOS CLINICOS

Se presentan 3 pacientes de sexo masculino
con FTE tipo H atendidos entre febrero de
2016 y febrero de 2019. Las caracteristicas de
los pacientes se resumen en la Tabla 1. Todos
presentaban sintomas desde el nacimiento. El
diagndstico fue realizado entre los 9 y los 30 dias
de vida.

La videofluoroscopia de la deglucién (VDG)
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VDG: videofluoroscopia de la deglucién.

Ficura 1. A. Videofluoroscopia de la deglucion. Se observa el pasaje de contraste a la via aérea (flecha) y se identifica la fistula
(ctrculo). B y C. Imdgenes endoscépicas de los orificios traqueales de una fistula traqueoesofigica en H (B) y de una fistula
asociada a atresia esofigica (C) (fechas). B. Se observa un pequerfio orificio redondo en la pared posterior de la trdquea cervical.
C. Se observa un orificio mds grande en la trdquea distal (supracarinal)
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evidencié el pasaje de contraste a la trdquea
en 2 pacientes, y se identificé con exactitud
la fistula solo en 1 de ellos (Figura 1. A). La
traqueobroncoscopia rigida bajo anestesia
general, mediante una éptica de 0°y 5 mm,
confirmo el diagnéstico de fistula en H en todos
los pacientes (Figura 1. B y C). En 2 pacientes
(para arribar al diagnéstico), se colocé un tubo
endotraqueal con balén en el eséfago y se inflé
el balén, lo que ocluyé la luz esofdgica. Se colocd
un broncoscopio, a través del cual se ventilaba
al paciente; se introdujo una éptica por este, y
se comprob6 que el abombamiento de la pared
posterior de la trdquea (correspondiente al balén
inflado en el es6fago) quedara distal a la zona
de la probable fistula. Se inyect6 primero aire
y después solucién fisiolégica por una sonda
colocada en el eséfago por encima del balén, y se
confirmé la presencia de la fistula al evidenciarse
burbujas de aire y solucién fisiolégica en la
trdquea (Figura 2).

Dos pacientes se alimentaron con sonda
nasogéastrica (SNG) hasta el momento de la
reparacién quirirgica. En el restante, se realizé
funduplicatura de Nissen y gastrostomia por
RGE grave, y se intent6 el cierre endoscépico de la
fistula con nitrato de plata en 3 ocasiones, debido
a la baja morbilidad de este procedimiento.
Ante la nueva recidiva de la fistula, se decidid
el tratamiento quirtirgico. En los 3 pacientes,
se canaliz6 la fistula con una guia de alambre
para facilitar su identificacién intraoperatoria
(Figura 3).

En el posoperatorio, fueron internados en
Terapia Intensiva por 7 dias y extubados al
tercer dia. Dos pacientes evolucionaron de forma
satisfactoria. El restante presenté neumotérax
por dehiscencia parcial de la sutura. Se realizé la
reseccién de 6 anillos traqueales con anastomosis
término-terminal, el cierre de la pared esofdgica
y la interposicién de timo por cervicotomia 9 dias
después. Evolucioné con pardlisis diafragmatica

FiGura 2. Ay B. Orificio traqueal de la fistula traqueoesofdgica en H antes (A) y después (B) de inyectar aire (flecha) por
una sonda ubicada por encima del balén inflado de un tubo endotraqueal colocado en el eséfago. También se puede observar
la mucosa traqueal congestiva (traqueitis) secundaria a la aspiracion de secreciones. C y D. Orificio traqueal de la fistula
traqueoesofigica en H antes (C) y después (D) de instilar solucion fisiolégica (flecha) por una sonda ubicada por encima del

balén inflado de un tubo endotraqueal colocado en el eséfago
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y cordal izquierdas, las cuales fueron tratadas
con plicatura diafragmdtica y espesamiento de
liquidos, respectivamente.

El tiempo de seguimiento fue de 3 meses
a 2 afios. Durante este perfodo, los pacientes
no presentaron recurrencias de sintomas. Se
alimentan por via oral y tienen un desarrollo
pondoestatural normal para la edad.

DISCUSION

La FTE congénita ocurre por la separacién
defectuosa del tracto respiratorio y digestivo
durante la embriogénesis.” La etiologia es
multifactorial." Existen 5 tipos anatémicos; el mds
comun es la AE proximal con FTE distal (el 90 %).!
Las formas aisladas o en H son raras.

El cuadro clinico de las fistulas en H estad en
relacién con su calibre.’*" Las de gran tamafio
se manifiestan con dificultad respiratoria por
distension gdstrica y secreciones constantes en la
via aérea, y las pequefias, con episodios reiterados
de cianosis, consecuencia de la aspiracién de
saliva y leche. Los sintomas mejoran al colocar
una SNG para la alimentacién. La presentaciéon
tardia de la fistula es en forma de infecciones
respiratorias recurrentes o persistentes,
enfermedad pulmonar obstructiva crénica y
bronquiectasias secundarias a la aspiracién.®

La radiograffa de térax puede ser ttil para
evidenciar signos de aspiracion y aire en el
esOfago inferior.*” La tomograffa computada
se recomienda para evaluar el parénquima
pulmonar y, a veces, permite demostrar la
fistula."

Los estudios con contraste de la via digestiva
superior (seriada esofagogastroduodenal o

VDG) se realizan de forma rutinaria en casos
de sospecha de fistula en H.*° Tienen una
sensibilidad del 50 % al 73 %.'? Para incrementar
la sensibilidad, se recomienda realizar el estudio
con el paciente en posicién prona e insertar una
SNG y retirarla inyectando contraste en diferentes
niveles del eséfago. Esta técnica requiere video
0 una secuencia rdpida de placas.*>'*'2 Debido
al riesgo de aspiracién, se recomienda usar
contraste hidrosoluble y disponer de facilidades
de resucitaciéon adecuadas.**?

Si la sospecha clinica es alta, la
traqueobroncoscopfia es el estudio diagndstico
definitivo.>® Permite la identificacién y la
localizacién de la fistula, y evalda la presencia
de anomalias asociadas en la via aérea (por ej.:
traqueomalacia, hendidura laringea, estenosis,
pardlisis cordal o segunda fistula).*>”

La fistula se visualiza como una apertura
redonda pequefia en la linea media de la
pared membranosa posterior de la trdquea,
generalmente, a nivel cervical o en la entrada al
térax.* Es frecuente la presencia de secreciones en
la via aérea.

Para mejorar el rendimiento de la técnica, se
recomienda colocar un tubo endotraqueal con
balén en el eséfago e inyectar aire y/o instilar
solucién fisiolégica por una sonda colocada
en el eséfago por encima del balén inflado. Si
se comprueba la apariciéon de burbujas de aire
y/o de solucién fisiolégica en la trdquea, se
confirma la presencia de la fistula. Otros autores
instilan azul de metileno para observar el paso
del liquido."

La endoscopia permite la canalizacién de la
fistula (con catéter ureteral o de Fogarty, o guia

FiGura 3. Orificio traqueal de la fistula traqueoesofigica en H (flecha) antes (A) y después (B) de ser canalizado con una guia

de alambre
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de alambre), lo que facilita su identificacién
en la cirugia reparadora. La esofagoscopia no
se recomienda para el diagndstico de FTE, ya
que el orificio esofdgico es muy pequeiio y los
pliegues de la mucosa del es6fago dificultan su
visualizacién.®

El diagnéstico mejora significativamente con
la traqueobroncoscopia. No obstante, las técnicas
radiolégicas y endoscépicas se complementan y
el uso de ambas asegura la identificacién de la
fistula en H.” Dentro del diagnéstico diferencial,
se debe incluir el RGE, los trastornos de la
deglucién, la hendidura laringea, la estenosis
esofdgica y la compresién extrinseca del eséfago.'

El tratamiento de eleccién es la reparacién
quirdrgica. El abordaje cervical estd indicado para
las fistulas localizadas por encima del nivel de la
segunda vértebra tordcica, y el tordcico, para las
localizadas a un nivel mds caudal.>'?*

El abordaje toracoscopico aporta algunas
ventajas en comparacion con la toracotomia
convencional: la mayor visibilidad del campo
gracias a la magnificacién, el menor dolor
posoperatorio y el mejor resultado estético.?
Es una técnica minimamente invasiva, pero es
compleja y requiere experiencia.

Las complicaciones posquirdrgicas mds
frecuentes son la dehiscencia de la sutura, el
dafio del nervio recurrente y las complicaciones
pulmonares, consecuencia de RGE,
traqueomalacia, estenosis esofdgica o recurrencia
de FTE.5*

El1 30 % se asocia a otras anomalias del sistema
digestivo, genitourinario y /o cardiovascular, que
incluyen la secuencia de defectos vertebrales,
atresia anal, defectos cardiacos, fistula
traqueoesofdgica, anomalias renales y anomalias
en las extremidades (vertebral defects, anal atresia,
cardiac defects, tracheo-esophageal fistula, renal
anomalies, and limb abnormalities; VACTERL/
VATER, por sus siglas en inglés) y de coloboma,
atresia/ estenosis coanal, disfuncién de los nervios
craneales y anomalias del oido (coloboma, heart
defects, atresia choanae, growth retardation, genital
abnormalities, and ear abnormalities; CHARGE,
por sus siglas en inglés).>® Las comorbilidades
determinan el prondstico, que, de otra manera,
es muy bueno.”?

El diagnéstico de fistula en H implica un alto
indice de sospecha clinica en los neonatos con
tos y cianosis relacionados con la alimentacién
y sintomas respiratorios recurrentes. La
traqueobroncoscopia rigida puede considerarse el
método de eleccién para confirmar el diagnéstico.
El abordaje por un equipo multidisciplinario
es fundamental para el diagndstico precoz y el
manejo oportuno de la fistulaen H. B
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