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 Caso Clínico

Resumen
Introducción: La fístula traqueo­biliar o bronco­biliar congénita, es una rara 
malformación con alta morbi­mortalidad. Se caracteriza por una conexión anó­
mala entre el sistema respiratorio (tráquea/bronquio) y el tracto biliar. Los sínto­
mas cardinales son cuadros de neumonía a repetición y secreciones del tracto 
respiratorio teñidas de color biliar sin datos de inflamación versículo­hepática. 
Esta enfermedad congénita debe ser considerada en neonatos con dificultad 
respiratoria y secreción de aspecto bilioso por las vías aéreas. Presentación 
de caso: Este caso se trata de un neonato masculino de 7 días de vida con 
historia de 1 día de evolución de tos húmeda, secreción nasal con tinte bilioso y 
datos de insuficiencia respiratoria, ameritando manejo en la unidad de terapia 
intensiva pediátrica, donde se realizó el diagnóstico y se inició el tratamiento 
multidisciplinario para la fístula traqueo­biliar. Resultados: Durante su hospitali­
zación fue manejado con ventilación mecánica invasiva, antibioticoterapia de 
amplio espectro y terapia conservadora de atelectasia apical derecha que se 
mantuvo persistente por dos semanas además de persistencia de secreciones 
biliosas por tubo endotraqueal sin afectación biblio­hepática. Luego de este pe­
riodo, se realizó broncoscopía flexible diagnóstica que reportó una fístula bron­
co­biliar congénita. Posteriormente se realizó colangio­resonancia observando 
imagen tubular hipointensa de 2.5mm, compatible con los hallazgos de la bron­
coscopía. Se realizó ligadura y resección quirúrgica exitosamente, el paciente 
egresó a su comunidad estable sin dependencia a oxígeno, con seguimiento 
ambulatorio.  Conclusiones: Este caso se destaca por ser una patología poco 
frecuente como se describe en la literatura. La broncoscopia es el estudio 
diagnóstico por excelencia seguido por la tomografía computada con recons­
trucción 3D. El tratamiento quirúrgico es el de elección, ya sea realizando una 
ligadura con o sin resección del trayecto fistuloso o una lobectomía hepática y 
reimplantación de la fístula en la vesícula biliar o del intestino.  El manejo inter­
disciplinario es esencial para su diagnóstico y tratamiento eficaz.

Abstract 
Introduction: Congenital tracheo­bilary or broncho­biliary fistula, is a rare mal­
formation with a high risk of morbidity and mortality. It is characterized by an ab­
normal connection between the respiratory system (traqueo/bronchus) and the 
biliary tract. The main symptoms are recurrent pneumonia and bile­stained spu­
tum. In addition, this unusual congenital disease should be considered in 
neonates with respiratory distress and bilious discharge through the airway. 
Case presentation: The case report presents a 7­day­old male, with a 1­day 
history of non­cyanotic emetic wet cough, nasal secretions with bilious charac­
teristics associated with increased respiratory distress needing management in 
the pediatric critical care unit, where the diagnosis was achieved and the multi­
disciplinary management was initiated. Results: During the hospitalization in the 
pediatric critical care unit, it was required invasive mechanical ventilation, broad­
spectrum antibiotic therapy and conservative management of the right apical at­
electasis for two weeks with no improvement, also with persistence of bilious 
respiratory secretions. A diagnostic flexible bronchoscopy was performed, which 
reported a congenital broncho­biliary fistula. Cholangioresonance was also per­
formed, which reported a congenital tracheal­biliary fistula: a 2.5mm hy­
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pointense tubular image. A ligation with the resection of the fistulous tract was successfully performed, the patient 
is stable at home without oxygen requirements. Conclusions: This case stands out because it is a very uncom­
mon disease. Bronchoscopy has proven to be the gold standard for achieving an accurate diagnosis, followed by 
computed tomography with 3D reconstruction. Surgical treatment is the gold standard, one approach is to per­
form a ligation with or without the resection of the fistulous tract, and the other approach is the hepatic lobectomy 
and reimplantation of the fistula in the gallbladder or intestine. Interdisciplinary management is essential for its di­
agnosis and effective treatment.

INTRODUCCIÓN
La fístula traqueobiliar es una rara ano­
malía congénita en la cual existe una co­
municación anormal entre la tráquea y las 
vías biliares [1,2]. Esta condición puede 
presentarse en la infancia y se asocia con 
problemas respiratorios y trastornos bilia­
res. 

La broncoscopia flexible se considera una 
herramienta esencial para el diagnóstico de 
la fístula traqueobiliar en pediatria, ya que 
permite evaluar directamente la comunica­
ción anormal entre la tráquea y las vías bi­
liares [1,2]. Además de la broncoscopia 
flexible, otras pruebas de imagen, como la 
radiografía de tórax, la ecografía, la tomo­
grafía computarizada (TC) o la resonancia 
magnética (RM), también pueden desem­
peñar un papel en el diagnóstico de la fís­
tula traqueobiliar [3].

Al realizar la broncoscopia flexible para el 
diagnóstico de la fístula traqueobiliar, el 
médico buscará signos visuales de la co­
municación anormal entre la tráquea y las 
vías biliares [3]. Estos signos pueden in­
cluir: visualización directa de la fístula [4], 
flujo de bilis o secreciones biliares [5], in­
yección de medio de contraste [6].

Una vez que se ha confirmado el diagnósti­
co de fístula traqueobiliar, el tratamiento 
principal consiste en la cirugía [7]. El objeti­
vo de la intervención quirúrgica es cerrar la 
fístula y restaurar la función respiratoria y 
biliar normal [8]. La cirugía puede implicar 
la reparación de la tráquea y los conductos 
biliares, así como la reconstrucción de las 
vías biliares si es necesario [9].

El manejo perioperatorio y el seguimiento a 
largo plazo de los pacientes con fístula tra­
queobiliar en pediatría son fundamentales 
[10]. Estos pacientes requieren un enfoque 
multidisciplinario que involucre a especia­
listas en cirugía pediátrica, gastroentero­
logía, neumología y cuidados intensivos 
pediátricos, entre otros [11]. Un seguimien­
to adecuado permite evaluar la función res­
piratoria y hepática, así como detectar y 
tratar posibles complicaciones [12].

CASO CLÍNICO
Se trata de un masculino de 7 días de vida, 
procedente de la Ciudad de Panamá, se­
gundo hijo de madre de 19 años G2P2, con 
4 controles prenatales; nació por parto vía 
vaginal en hospital de cuarto nivel sin com­
plicaciones, recibió vacunas de nacimiento 
(bacilo de Calmette­Guérin y Hepatitis B).

Acudió con historia de 1 día de evolución 
de tos húmeda, congestión nasal asociada 
a aumento del trabajo respiratorio, por lo 
que la madre decidió acudir en busca de 
atención médica a nuestra institución.

El paciente al ser evaluado en el cuarto de 
urgencias del Hospital del Niño Dr. José 
Renán Esquivel (HNDJRE), se encontraba 
afebril, ictérico, saturación de oxígeno en 
94% a aire ambiente, uso de músculos ac­
cesorios de la respiración, con ruidos agre­
gados a la auscultación pulmonar como 
sibilancias y estertores crepitantes bilatera­
les; llenado capilar mayor de 4 segundos, 
pulsos débiles y piel marmórea. Radio­
grafía de tórax con datos de atelectasia lo­
bar derecha e infiltrados. 
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Se inició manejo con oxígeno suplementa­
rio con escafandra a 8 litros por minuto 
(LPM) con una fracción inspirada de oxíge­
no (FiO2) de 40%, volumen tipo cristaloide 
(Lactato Ringer) a 10 ml/kg, salbutamol in­
halador (100 mcg/inhalación) #3 dosis cada 
20 minutos y se inicia cobertura antimicro­
biana con ampicilina más gentamicina. Fue 
admitido a sala de pediatría general.
 
EVOLUCIÓN
A su llegada a la sala de pediatría cursaba 
con saturación de oxígeno de 88%, tiraje 
universal, quejumbroso, cianosis peribucal; 
sin mejoría a pesar de incrementar la FiO2, 
con paraclínicos anormales (Tabla 1).

Ante el cuadro clínico descrito, se decidió 
asegurar la vía aérea y se trasladó a la uni­
dad de terapia intensiva pediátrica (UTIP). 
Cabe resaltar que inmediatamente se intu­
ba al paciente, se evidencian secreciones 
de coloración biliosa, que inicialmente se 
adjudicaron a la hiperbilirrubinemia.

Durante su hospitalización en UTIP, fue 
manejado con ventilación mecánica invasi­
va, antibioticoterapia de amplio espectro y 
manejo conservador para atelectasia lobar 
superior derecha (Figura 1).

A las 48 horas de su ingreso presentó epi­
sodios de convulsión de difícil manejo re­
quiriendo infusión continua de midazolam 
hasta 12 mcg/kg/min y medicamentos anti­
convulsivantes; con electroencefalograma 
que reportó presencia de actividad paroxís­
tica en todo el registro izquierdo. Se realizó 
resonancia magnética cerebral simple que 
se reportó como normal.

El paciente persistió con un cuadro respira­
torio de difícil manejo con eventos de desa­
turación intermitentes, no secundarios a 
convulsiones, ni relacionado a cardiopatía 
congénita estructural, ya que fue descarta­
do mediante ecocardiograma que se re­
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portó normal. Se decidió realizar tomo­
grafía de tórax para descartar patologías 
pulmonares complejas (Figura 2).

A las 3 semanas de su ingreso a la UTIP se 
decide consultar con el Servicio de Neumo­
logía Pediátrica para realizar broncoscopia 
flexible debido a los siguientes criterios:

Atelectasia lobar superior derecha persis­
tente desde su ingreso (20 días).

Manejo conservador para atelectasia (ne­
bulizaciones y terapia pulmonar).

Sin mejoría del cuadro pulmonar desde su 
ingreso ameritando soporte ventilatorio in­
termedio­alto.

Persistencia de secreciones endotraquea­
les de coloración biliosa, a pesar de niveles 
de bilirrubinas normales.

El servicio de neumología realizó broncos­
copía flexible en la UTIP, observando fístu­
la a nivel de la carina principal, con 
trayecto fístuloso que permitió avanzar el 
equipo hasta aproximadamente 2 cm con 
abundante secreción de contenido bilioso 
compatible con diagnóstico de fístula tra­
queobiliar (Figura 3). Ante hallazgos en­
doscópicos se recomendó realizar 
colangioresonancia para evaluar el trayecto 
fistuloso. Al realizar la misma se confirmó el 
diagnóstico observando imagen tubular hi­
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pointensa de 2.5mm que se extiende des­
de el contorno caudal de la carina por el 
mediastino posterior, atravesando el dia­
fragma y luego se pierde en el segmento 
4A hepático (Figura 4). Por intubación pro­
longada se realizó traqueostomia. 

Debido a la inestabilidad del paciente, se 
decide llevar al salón de operaciones con 

radiología intervencionista en conjunto con 
neumología y realizan embolización de fis­
tula traqueobiliar, por medio de la coloca­
ción de dispositivo tipo coil guiado por 
broncoscopia, sin mayores complicaciones 
(Figura 5).

Como consecuencia del gran tamaño de la 
fístula, el dispositivo “coil” no fue suficiente 
se solicitó la intervención de los servicio de 
cirugía pediátrica y cirugía cardiovascular, 
quienes realizaron un abordaje quirúrgico 
en conjunto realizando primer abordaje con 
toracotomía derecha y ligadura de la fístula 
traqueobiliar sin complicaciones (Figura 6).

El paciente cursó con buena evolución clí­
nica, sin salida de material bilioso por las 
vías aéreas ni necesidad de oxígeno suple­
mentario por lo que se decide dar egreso y 
seguimiento en la consulta externa para 
programar a futuro para hepatectomía par­
cial por hallazgos tomográficos de lesiones 
quísticas y heterogéneas en relación a la 
fistula en los segmentos II, III y IV. 

DISCUSIÓN
La fístula traqueobiliar, es una rara pero 
grave anomalía congénita, que implica una 
comunicación anormal entre la tráquea y 
los conductos biliares. Su diagnóstico y 
manejo adecuado son fundamentales para 
evitar complicaciones respiratorias y hepá­
ticas en los pacientes afectados. En este 
caso, presentamos el diagnóstico de una 
fístula traqueobiliar mediante broncoscopia 
flexible diagnosticada en el primer mes de 
vida.

La fístula traqueobiliar en pediatría se clasi­
fica en dos tipos principales: tipo I y tipo II 
[13]. La fístula traqueobiliar tipo I es la for­
ma más común y se caracteriza por una 
conexión anormal entre la tráquea y el con­
ducto biliar común. Por otro lado, la fístula 
traqueobiliar tipo II se refiere a la comuni­
cación entre la tráquea y los conductos bi­
liares intrahepáticos [14]. Ambos tipos 
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pueden presentar síntomas similares, co­
mo dificultad respiratoria, infecciones pul­
monares recurrentes y alteraciones en los 
niveles de bilirrubina [15]. En nuestro pa­
ciente según las características en la 
colangio­resonancia se trata de una fístula 
traqueobiliar tipo II. 

La broncoscopia flexible es una herramien­
ta valiosa en el diagnóstico de la fístula tra­
queobiliar, permitiendo la visualización 
directa de la conexión anormal entre la trá­
quea y los conductos biliares. Durante el 
procedimiento, se pueden observar signos 
visuales como la presencia de una abertura 
o conexión anormal, el flujo de bilis o se­
creciones biliares, e incluso se puede reali­
zar la inyección de contraste para una 
mejor visualización de la fístula [4­6]. 

En nuestro paciente al realizar la broncos­
copía flexible se observó fístula a nivel de 
la carina principal, con trayecto fístuloso 
que permitió avanzar el equipo hasta apro­
ximadamente 2 cm observando abundante 
secreción de contenido bilioso. 

En este caso, la detección temprana de la 
fístula traqueobiliar mediante broncoscopia 
flexible permitió un diagnóstico preciso y 
oportuno. Esto es crucial, ya que un retraso 
en el diagnóstico puede llevar a infecciones 
pulmonares y alteraciones hepáticas, debi­
do al flujo anormal de bilis hacia el árbol 
respiratorio y complicaciones respiratorias 
recurrentes incluso la muerte [8].

El manejo de la fístula traqueobiliar implica 
un enfoque multidisciplinario que involucra 
a especialistas en cirugía pediátrica, gas­
troenterología, neumología y cuidados in­
tensivos pediátricos, entre otros [11]. El 
tratamiento principal consiste en la cirugía, 
con el objetivo de cerrar la fístula y restau­
rar la función respiratoria y biliar normal [7]. 
En algunos casos, puede ser necesaria la 
reparación de la tráquea y los conductos 
biliares, así como la reconstrucción de las 
vías biliares [9].

El manejo de la fístula traqueobiliar por ra­
diología intervencionista es una opción te­
rapéutica menos invasiva que la cirugía, 
especialmente en casos seleccionados. 
Utilizando técnicas de imagen y procedi­
mientos mínimamente invasivos para tratar 
diversas condiciones médicas, incluida la 
fístula traqueobiliar. Uno de los enfoques 
de tratamiento por radiología intervencio­
nista es la embolización de la fístula tra­
queobiliar. Este procedimiento implica la 
introducción de un catéter a través de una 
arteria periférica, guiado por imágenes de 
fluoroscopia o tomografía computarizada, 
hasta el sitio de la fístula. Luego, se admi­
nistran agentes de embolización para ce­
rrar la comunicación anormal entre la 
tráquea y los conductos biliares [16]. La 
embolización puede ser una opción ade­
cuada en casos seleccionados de fístula 
traqueobiliar, especialmente cuando el pa­
ciente es de alto riesgo quirúrgico o cuando 
la fístula es pequeña y accesible. Sin em­
bargo, es importante destacar que la selec­
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ción adecuada de los pacientes es crucial 
para el éxito del tratamiento por radiología 
intervencionista. Es necesario evaluar cui­
dadosamente la anatomía de la fístula, la 
condición clínica del paciente y considerar 
los riesgos y beneficios de este enfoque te­
rapéutico [16].

En nuestro paciente, debido a la inestabili­
dad tanto hemodinámica como respiratoria, 
se decidió manejo por radiología interven­
cionista realizando embolización de fistula 
traqueobiliar, por medio de la colocación de 
dispositivo tipo coil guiado por broncos­
copía flexible, lo que permitió mejorar su 
estado de gravedad para luego ser llevado 
a cirugía. 

Además de la embolización, otros procedi­
mientos de radiología intervencionista, co­
mo la colocación de stents o drenajes 
biliares, también pueden ser utilizados en 
el manejo de la fístula traqueobiliar en ca­
sos específicos. Estos procedimientos pue­
den ayudar a mantener el flujo biliar normal 
y aliviar los síntomas respiratorios asocia­
dos con la fístula [17]. 

Es importante destacar que el enfoque te­
rapéutico debe ser individualizado y basa­
do en las características clínicas y 
anatómicas de cada paciente.

Un seguimiento a largo plazo es esencial 
para evaluar la función respiratoria y hepáti­
ca, así como para detectar y tratar posibles 
complicaciones. Esto implica evaluaciones 
clínicas regulares, análisis de laboratorio pa­
ra monitorear los niveles de bilirrubina y 
pruebas de imagen para evaluar la integri­
dad de la reparación quirúrgica [10,12].

En conclusión, el diagnóstico temprano de 
la fístula traqueobiliar mediante broncosco­
pia flexible es crucial para un manejo ade­
cuado y un mejor pronóstico. La 
broncoscopia flexible permite una visualiza­
ción directa de la comunicación anormal 

entre la tráquea y los conductos biliares, lo 
que facilita la planificación y ejecución de la 
cirugía correctiva. Un enfoque multidiscipli­
nario y un seguimiento a largo plazo son 
fundamentales para garantizar una función 
respiratoria y hepática óptima en estos pa­
cientes.

Agradecimiento: Al paciente y a sus pa­
dres, por permitirnos aprender clínica y hu­
manamente sobre una patología poco 
frecuente, que puede ser no diagnósticada 
y por ende no tratada. La publicación de 
este caso puede ayudar a quienes enfren­
ten este diagnóstico en otras latitudes, de­
bido a la falta de casuística disponible a 
nivel mundial.
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