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RESUMEN

La atresia esofagica es una de las anomalias congénitas mas frecuentes en la practica quirurgica
neonatal. Se estima que tiene una incidencia de 1 por cada 3500 recién nacidos vivos a nivel
mundial. La preparacion de guias de actuacion y protocolos asistenciales es tendencia en la practica
médica actual. Esta Guia de Practica Clinica se elabord respondiendo a la necesidad de protocolizar
la atencion medico-quirdrgica de la atresia esofagica. En el Centro Territorial de Cirugia Neonatal
de Holguin, donde se regionaliza la atencidn a neonatos de las cinco provincias orientales del pais
con afecciones congénitas y quirdrgicas de alta complejidad, la atresia esofagica fue la afeccion
quirdrgica mas frecuente en los ultimos diez afios, con una supervivencia ascendente que alcanzo
94,4 % en 2019. La guia que se presenta se aprobo en el Primer Consenso Nacional de Guias de
Practicas Clinicas en Cirugia Pediatrica, en Varadero, Matanzas en 2019. Incluye las principales
pautas para el diagndstico, tratamiento y seguimiento de los pacientes afectados y se considera una

herramienta eficiente para mejorar los resultados en la asistencia médica y quirdrgica neonatal.
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ABSTRACT

Esophageal atresia is one of the most common congenital anomalies in neonatal surgical practice.
It is estimated to have an incidence of 1 per 3500 live newborns globally. The preparation of action
guides and care protocols is a trend in current medical practice. This Clinical Practice Guide was
prepared in response to the need to protocolize the medical-surgical care of esophageal atresia. In
the Territorial Center for Neonatal Surgery of Holguin, where the care of neonates from the five
eastern provinces of the country with congenital and surgical conditions of high complexity is
regionalized, esophageal atresia was the most frequent surgical condition in the last ten years, with
an ascending survival that reached 94.4% in 2019. The guideline presented was approved in the
First National Consensus of Clinical Practice Guidelines in Pediatric Surgery, in Varadero,
Matanzas in 2019. It includes the main guidelines for the diagnosis, treatment and follow-up of
affected patients and is considered an efficient tool to improve outcomes in neonatal medical and
surgical care.

Keywords: esophageal atresia; neonatal surgery; clinical practice guide.
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Introduccion

La atresia esofagica (AE) es una malformacion congénita enfrentada con frecuencia por el cirujano
pediatrico cuya solucion quirtrgica se conoce como el “epitome de la cirugia moderna”. ) En
Cuba la tasa de incidencia es de 0,1 por cada 1000 recién nacidos vivos y la mortalidad no esta
publicada en su totalidad.®

En el Centro Territorial de Cirugia Neonatal de las provincias orientales radicado en Holguin, se
regionaliza la atencién a afecciones quirargicas complejas de las cinco provincias orientales del

pais, la enfermedad representd 20,7 % de las afecciones quirtrgicas intervenidas en los Gltimos

2
Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/bync/4.0deed.es_ES



¥ €CIMED

FEATOREL CHRCs MEmcas Revista Cubana de Pediatria. 2022;94(3):€2034

diez afios con una supervivencia general de 94,4 %.G4 La correccion quirdrgica de esta afeccion
constituye uno de los grandes paradigmas de la cirugia del recién nacido, debido a que las
modalidades de tratamiento cambiaron mucho en las ultimas décadas en un reflejo fiel del
acelerado desarrollo de la cirugia neonatal y pediétrica.

La capacidad para solucionar esta malformacion y la supervivencia que se obtiene en su
tratamiento, son indicadores de la calidad de la atencion que brinda determinado centro
pediatrico.!Y) La protocolizacion de las medidas de diagndstico y tratamiento médico quirlrgico

constituyen el objetivo de la guia presentada.

Concepto
La atresia del es6fago es una anomalia congénita caracterizada por la falta de continuidad de la luz

de este drgano con frecuencia asociada a una fistula a la traquea.

Epidemiologia
La incidencia de la AE es de 1 por cada 3500 recién nacidos vivos, aunque varia geograficamente.
Es maés frecuente en varones primogénitos e hijos de madres de piel blanca. Existe mayor riesgo
de presentarse si la edad materna es avanzada (el riesgo se duplica para las mujeres de 35 a 40
afios y se triplica en las mayores de 40). El riesgo de recurrencia entre los padres de un nifio con

AE es de 0,5 a 2%, lo que aumenta hasta el 20 % cuando mas de un hijo se ha visto afectado.®

Etiologia
La etiologia se considera heterogénea y multifactorial e involucra multiples mecanismos genéticos
asi como sus complejas interacciones con el entorno.® Teorias como la fusion incompleta de los
pliegues laterales o fracaso de la recanalizacion de la luz esofagica y la proliferacion exagerada
del epitelio son consideradas insuficientes para explicar las malformaciones tipicas de AE. Una
hipétesis actual sugiere que la AE puede ser componente de una neurocrestopatia cefalica dada la
asociacion con anomalias cardiovasculares, malformaciones del timo, tiroides, paratiroides y de la

cara.
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El proceso morfogenético fundamental parece ser un reordenamiento en la formacion del intestino
anterior proximal. En la patogénesis de la AE estan implicados teratdgenos del medio ambiente
como es la exposicion prolongada a las pildoras anticonceptivas y a estrogenos durante el

embarazo, el hipertiroidismo y la diabetes materna, han sido implicados en la patogénesis.(”

Clasificacion

Numerosos esquemas de clasificacion han sido utilizados para la AE pero las propuestas reflejan
diferencias en la terminologia, aun cuando se trata de las mismas variedades anatdmicas. En 1944
Ladd implanté una forma numérica de clasificacion usando nomenclatura romana; este sistema fue
modificado por Gross con la introduccién de un sistema alfabético que sigue siendo de uso
frecuente en la actualidad (Fig. 1).¢9

En 1962, Swenson retorna a una clasificacion numérica y usa nimeros arabigos en lugar de los
numeros romanos.? Tantas clasificaciones introdujeron cierto grado de confusion por lo que

algunos autores prefieren utilizar nombres descriptivos y trabajar con los subtipos de la anomalia
(Fig. 2).

A) atresia esofégica sin fistula traqueoesofagica, B) atresia con fistula traqueoesofagica préxima, C) atresia esofagica con fistula traqueoesoféagica
dista, D) atresia con doble fistula (proximal y distal, E) fistula traqueoesofagica sin atresia (tipo H), F) estenosis esofagica.
Fuente: Gross R. Surgery of Infancy and Childhood. Philadelphia: W B Saunders; 1953.°

Fig. 1 - Clasificacion anatémica de Gross.
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De izquierda a derecha: atresia esofégica con fistula traqueoesofagica distal: VVogt Il1b, Ladd I11, Gross C. Atresia esofégica sin fistula: Vogt 1,
Ladd I, Gross A. Atresia esofagica con fistula proximal: Vogt 111 a Ladd 11, Gross B. Atresia esofagica con fistulas proximal y distal: Vogt Illc,
Ladd V, Gross D. Fistula traqueoesofagica (tipo H)
sin atresia: Vogt IV, Gross E.

Fuente: Holcomb and Ashcraft's Pediatric Surgery. 7th Ed. Philadelphia:W B Saunders Company; 2020.*

Fig. 2 - Clasificacion de la atresia esofagica.

La incidencia de los subtipos de AE se comporta de la siguiente manera: la AE con fistula
traqueoesofagica (FTE) distal resulta la mas frecuente y representa 84 %, la AE sin fistula 6 %,

la FTE sin atresia 4 %, la AE con fistula doble 1 % y la AE con FTE proximal 5%.

Un nuevo concepto ha sido introducido en las Gltimas décadas con implicaciones en la estrategia
terapéutica, en base a la distancia existente entre ambos bolsones esofagicos: el concepto de AE
de brecha larga, para referirse a las variedades anatomicas en las que la distancia entre los bolsones
impide la anastomosis primaria; esta denominacion es aplicable a la llamada AE pura o sin FTE,
ala AE con FTE proximal y a la AE con FTE distal muy baja.®" Varios autores plantean que una
separacion mayor de dos centimetros 0 mas de tres cuerpos vertebrales entre los bolsones, debe
ser considerada una brecha larga.(*21314 a persistencia de cualquier distancia que después de la
diseccién quirargica de ambos cabos impida la anastomosis también ha sido usada para definir

este concepto.415)

Diagnostico positivo

Diagnostico prenatal
A diferencia de muchos problemas pediatricos congénitos, la AE no es cominmente diagnosticada
en el periodo prenatal. La deteccion prenatal por ecografia se basa en el hallazgo de una burbuja
gastrica pequefia 0 ausente y de polihidramnios asociados. Con estos criterios, el valor predictivo
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de la ecografia prenatal es de 20 a 40 %,"® sin embargo, cuando uno de ellos 0 ambos se unen a
la presencia del llamado “signo del bolson”, consistente en la presencia del bolson esofagico ciego
en el cuello o el mediastino fetal superior, especialmente visibles después de la semana 26 de
gestacion, su valor predictivo aumenta hasta 60 % a 100%, con 80 % de sensibilidad.®” La

resonancia magnética fetal en tiempo real puede ser (til en el diagndstico prenatal de AE.(®)

Cuadro clinico
La mayoria de los recién nacidos con AE son sintomaticos en las primeras horas de vida. El signo
clinico méas temprano es la salivacion excesiva con crisis de tos y cianosis tras el nacimiento, que
se alivian con la aspiracion. Por lo general, la primera alimentacion es seguida de regurgitacion,
tos y crisis de asfixia o broncoaspiracion. Otras caracteristicas son la dificultad respiratoria
progresiva, la dificultad para deglutir, y la incapacidad de pasar un catéter de alimentacion o
succion a través de la boca hasta el estomago. El abdomen puede estar distendido si existe una
fistula distal y la dificultad respiratoria puede llegar a ser significativa debido a la neumonitis

quimica por el paso de secreciones digestivas al arbol traqueo-bronquial.®®)

Examenes complementarios
Radiografia simple téraco-abdominal
El diagndstico de AE se confirma mediante el paso de una sonda no flexible hacia el es6fago hasta
el punto en el que se encuentre resistencia. Unos pocos mililitros de aire pueden ser inyectados
como agente de contraste para distender el bolsén esofagico superior y con la sonda fija en el sitio
de la posible obstruccién, la radiografia de torax y abdomen en vistas frontal y lateral permitira

identificar el bolson es6fago superior ciego® (Fig. 3).
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Fuente: Holcomb and Ashcraft's Pediatric Surgery. 7th Ed. Philadelphia: W B Saunders Company; 2020.®
Fig. 3 - Radiografia anteroposterior de térax y abdomen donde se observa sefialado con flecha el bolson

esofago superior ciego.

El catéter enrollado en el bolson esoféagico superior, también sugiere el diagnéstico de AE pero el
catéter a usar debe ser rigido, de lo contrario puede enrollarse en la parte superior del es6fago
normal y falsear el diagnéstico. Por otra parte, el diagnostico de la EA debe ser cuestionado cuando
la punta del catéter pasa més alla de la carina. La perforacion traumatica causa un falso diverticulo
y también puede llevar a un juicio erroneo por lo que el procedimiento debe realizarse de forma
gentil. En ocasiones, el catéter puede descender a través de la trdquea y la fistula distal hacia el
estdmago.®

Si es necesario, se puede instilar cuidadosamente entre 0,5 a 1 mL de bario diluido al bolsén
esofagico superior, para confirmar el diagnéstico. Bajo fluoroscopia cuidadosamente controlada,

el bario también puede utilizarse para detectar una FTE proximal, sin embargo, su presencia en el
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arbol tragueo-bronquial es méas probable que represente contraste aspirado a través de la laringe
que a través de una fistula.y

La presencia de aire en el estbmago es signo de FTE distal. Su ausencia plantea la posibilidad de
algunas de las variedades de brecha larga, lo que debe ser considerado al definir la estrategia de
tratamiento y el plan quirdrgico.® Con la radiografia de abdomen simple podrian descartarse otras
posibles malformaciones digestivas.®

Traqueoscopia
Resulta imprescindible la realizacion de una exploracion endoscopica de la via respiratoria
superior en el preoperatorio para confirmar o descartar la existencia de una fistula proximal, la
cual puede ser sugerida por un bolson superior muy pequefio o muy corto. Usualmente se realiza
una traqueoscopia, rara vez es necesario explorar los bronquios. EI examen permite ademas
descartar las hendiduras laringotraqueales, tiene gran valor diagndstico y puede influir en la
estrategia quirdrgica.??

Otros examenes complementarios
La evidencia clinica de otras anomalias congénitas debe tenerse en cuenta en la evaluacion
diagndstica de la AE dada su alta incidencia que alcanza hasta 70 %, por lo que otras pruebas
adicionales deben incluir a la ecocardiografia, la ecografia renal y el analisis cromosémico. De
hecho, no es raro que el hallazgo de una malformacion ano-rectal, preceda a los signos y sintomas

clinicos de una AE concomitante.:6)

Tratamiento

Preoperatorio
La neumonitis por aspiracion y el reflujo de acido géastrico a través de la fistula son los problemas
preoperatorios mas critico para un recién nacido con AE con FTE por lo que el tratamiento

preoperatorio inmediato incluye:

- Aspiracion continua a baja presion del bolsén esofagico superior preferentemente con

sonda de doble lumen disefiada con este proposito.
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- Colocacidn del paciente en posicion sentada y erguida para minimizar el reflujo a través de
la FTE. Algunos autores sostienen que colocar la cabeza erguida en posicion prona es mas
efectivo para reducir este reflujo.?

- Cobertura antibiotica de amplio espectro y fisioterapia pulmonar, usualmente con
cefalosporinas de tercera generacion.

- Fluidoterapia intravenosa con dextrosa al 10 % y solucion salina hipotonica para mantener
fluidos, electrolitos y glicemia dentro de limites normales.

- Uso de analogos de la vitamina K.

- Puede ser necesario el uso de ventilacién mecanica prefiriéndose las modalidades a baja
presion o como alternativa, la ventilacion de alta frecuencia. EI empleo de modalidades a

base de altas presiones puede producir sobre-distension e incluso rotura géstrica.?

Cirugia
La cirugia implica dos tipos de procedimientos: la anastomosis primaria por via extrapleural o la

reparacion diferida por etapas.

Técnica quirurgica
Generalmente el tratamiento quirargico de la AE no se considera un procedimiento de emergencia.
Por lo tanto, hay tiempo para confirmar el diagnostico en un centro de cirugia neonatal y para
evaluar las anomalias asociadas.®
En la variedad méas frecuente (AE con FTE distal) la meta es la ligadura de la fistula con
anastomosis esofagica termino-terminal.
El tratamiento se puede realizar a través de una toracotomia o utilizando un abordaje
toracoscopico. El lado de entrada al torax sera el opuesto al arco adrtico y la aorta descendente. Si
se detecta un arco aortico derecho en el periodo previo a la cirugia, el cambio hacia el lado
izquierdo es apropiado sobre todo si se ha elegido un abordaje toracoscépico, pero si se ha se ha
llevado a cabo una toracotomia derecha, la anastomosis se puede lograr desde ese lado aunque
existe una mayor dificultad técnica y posibilidad de accidentes quirurgicos en este entorno.*®
En pacientes con arco adrtico y aorta descendente normalmente situados a la izquierda, se realiza

toracotomia derecha siguiendo los siguientes principios:
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El paciente se coloca en decubito lateral izquierdo y una pequefia almohadilla se sitta debajo del
torax para aumentar los espacios intercostales de ese lado. El brazo derecho se ubica sobre la

cabeza (Fig. 4).

A) El brazo ipsilateral se coloca sobre la cabeza del paciente. Se realiza una incisién ligeramente curva de 4 a 5 cm, un centimetro por debajo de
la punta de la escapula. B) Diseccion roma con hisopo de algodon estéril utilizado para separar suavemente la pleura de la pared toréacica (via
extrapleural).

Fuente: Holcomb and Ashcraft's Pediatric Surgery. 7th Ed. Philadelphia:W B Saunders Company;2020.®

Fig. 4 - Paciente colocado en posicion para una toracotomia derecha.

La sonda de aspiracion se mantiene in situ con el objetivo de hacer mas facil la identificacion del
bolsén proximal.

Se prefiere el acceso extrapleural, para proteger el espacio pleural en caso de fuga anastomotica
pero no hay evidencia objetiva de que este abordaje sea mejor que la via transpleural. La técnica
quirurgica inicia con la localizacién de la fistula distal que debe pasar exactamente por debajo de
la vena acigos, la cual en ese caso se secciona y liga con sutura absorbible entre 3/0 a 4/0. Si la
fistula distal se origina més cefélicamente en la trdquea, la vena se puede conservar para un acceso

venoso que resulta muy conveniente.®:6:23)
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Se realiza la ligadura y seccion de la fistula bien cerca de la traquea tratando de preservar tantos
ramos vagales como sea posible; el es6fago proximal se identifica facilmente pidiéndole al
anestesiologo que introduzca unos centimetros la sonda de aspiracion esofagica, con lo cual el
esofago se insinda hacia el torax lo que facilita su diseccion en sentido posterior y lateral. No esta
justificada la diseccion extensa en esta area porque esto puede dafiar la trAquea o las paredes del
esdfago e interferir con la inervacion de la porcion esofagica superior.(:62%

Por ultimo, se realiza anastomosis termino terminal en un solo plano de sutura, con suturas
absorbibles 5/0 anudando internamente en la pared posterior; la sutura se realiza sobre una sonda
nasogéastrica fina que se deja como férula (sonda trans-anastomdtica) y que permitira la
alimentacion temprana en el periodo posoperatorio (Fig. 5)

No se utiliza drenaje toracico de manera rutinaria, aunque su colocacion puede valorarse si se

utiliza la via extrapleural.?®

A) La pared posterior de la anastomosis ha sido suturada desde el interior, y una sonda nasogastrica fina ha sido pasada a través de la
anastomosis. La parte frontal de la anastomosis se sutura con nudos en el exterior, B) anastomosis terminada.
Fuente: Holcomb and Ashcraft's Pediatric Surgery. 7th Ed. Philadelphia:W B Saunders Company; 2020.

Fig. 5 - Anastomosis esofagica. Técnica quirdrgica.

Reparacion toracoscopica
Esta modalidad esta siendo ampliamente acogida en el mundo. Normalmente esta via utiliza tres

trdcares de 2,5 a 5 mm de acceso transpleural e instrumental de este calibre para identificar y ligar
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la FTE, movilizar el bolsén esofagico proximal y realizar una anastomosis término terminal similar
a la que se realiza en una toracotomia abierta. La reparacion toracoscopica es técnicamente
exigente y requiere habilidad y desarrollo tecnoldgico pues la anastomosis resulta dificil debido a
limitaciones de espacio y la necesidad de anudar a tension. 2425.26.27.28.29)

En las variedades correspondientes a la brecha larga, la conducta dependera de la variedad
anatomica de que se trate; la estrategia seré trazada antes o durante el acto quirurgico e implicara
siempre un periodo variable entre cuatro, seis y hasta 12 semanas, en el que se tratara de restablecer
la continuidad esofagica o se decidira sustituir definitivamente el 6rgano.*9) Se define la

estrategia a seguir para precisar la modalidad terapéutica (Fig. 6).
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Fig. 6 - Algoritmo para el tratamiento de la atresia esofagica de brecha larga.
La via toracoscopica también resulta de utilidad en estos casos para evaluar la anatomia, identificar
los cabos e iniciar el protocolo de anastomosis diferida sin necesidad de realizar una

toracotomia.@®

Complicaciones
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Los principales predictores de complicaciones incluyen intubacion preoperatoria, peso inferior a
2500 g, atresia de brecha larga, fuga anastomética, intubacion posoperatoria de méas de cuatro dias
e incapacidad para alimentarse a final del primer mes.

Las complicaciones se clasifican en tempranas (dehiscencia anastomotica, estenosis esofagica y
recurrencia de la fistula) y tardias (reflujo gastroesofégico, traqueomalacia, enfermedades
respiratorias y desordenes del peristaltismo esofagico).63%

Pronostico

Las tasas de supervivencia de los pacientes con AE con o sin FTE han mejorado notablemente en
los ultimos 50 afios hasta alcanzar cifras entre 85 a 95 %. La clasificacion de Spitz es el sistema
pronostico méas usado actualmente y se ha modificado recientemente por Okamoto y otros, como
se muestra (Cuadro).®?

Cuadro - Predictores de supervivencia en casos de atresia esofagica*

. . . Supervivencia

Tipo Descripcion Riesgo

p p g (%)
Sin anomalia

cardiovasc. mayor,
Peso al nacer >

2000g

Sin anomalia
cardiovasc. mayor,
Peso al nacer <
2000g

Con anomalia
cardiovasc. mayor, Relativamente
Peso al nacer > alto

2000g

Con anomalia
cardiovasc. mayor,
Peso al nacer <
2000g

*Modificacion de Okamoto de la clasificacion de Spitz. Esophageal atresia: Prognostic classification revisited. %

Bajo 100
Moderado 81
1l

72

v Alto 27

Seguimiento
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El seguimiento es complejo y prolongado, por lo que en cada paciente se impone un programa
especifico de atencién al estado nutricional, el neurodesarrollo, el estado psicolégico y
especialmente a las complicaciones, limitaciones y posibles intervenciones quirdrgicas pendientes

derivadas de la correccion inicial.(3%3334)

Seguimiento posoperatorio inmediato

En esta etapa, si se ha logrado la anastomosis primaria, esta indicado el inicio precoz de la
alimentacion por sonda, entre 24 a 72 h después de la intervencion, incluso en pacientes ventilados,
a través de la sonda trans-anastomotica fina colocada con este fin en el procedimiento
quirargico.%3

Entre el 7mo. y 10mo. dia posoperatorio se retira la sonda y en horario diurno se prueba el inicio
de la via oral. Una fistula proximal olvidada en el acto quirdrgico o la recanalizacién de la fistula
se pueden poner de manifiesto al momento de iniciar la alimentacion, por lo que el proceso sera
supervisado por el especialista. Si se ha cumplido de forma satisfactoria la alimentacién por via
oral y es seguro que el neonato traga sin dificultad se realiza el primer esofagograma.

Este procedimiento debe realizarse en condiciones ideales bajo control fluoroscépico, con
contraste no baritado y por personal especializado, por lo que el neonato sera movilizado de su
sala solo en presencia del radi6logo, el cirujano y el neonat6logo. La realizacidn precoz de este
procedimiento antes del 7mo. dia puede revelar un falso estrechamiento del area de la sutura por

edema, por lo que en esta etapa el estudio tiene poco valor diagnéstico.

Seguimiento posoperatorio mediato

Aunque el paciente esté completamente asintomatico se requiere de una consulta de control
mensual durante el primer afio, que se espaciara a trimestral hasta los tres afios.

En cada control se indicaran los complementarios necesarios para la evaluacion del desarrollo
nutricional y el crecimiento.

El esofagograma de control debera realizarse entre los seis meses y el afio de vida. La evidencia
de dificultad para deglutir es indicacion inmediata de esofagograma a cualquier edad, bajo las
condiciones ante descritas. En caso de evidencias de estrechamiento de la luz esofagica se realizara

endoscopia esofagica que decidira la necesidad de instaurar un plan de dilataciones.®”
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Conclusiones
La Guia de Practica Clinica en atresia esofagica presentada se considera una herramienta eficiente

para mejorar los resultados en la asistencia médica y quirdrgica neonatal.
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