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Resumen

Este estudio contempla el analisis desde una revision sistematica de la atresia de es6fago
( AE) desde la propuesta de la actualizacion en el protocolo del manejo quirdrgico en el
hospital nacional de nifios. La AE es una de las patologias congénitas que continla siendo de
gran complejidad en su manejo quirdrgicas para los cirujanos. La causa de esta malformaciéon
congénita es por una compartimentacion embrionaria incompleta del intestino anterior. El
tipo méas comun es el tipo C segun la clasificacion de Gross que presenta una atresia eséfago
proximal con fistula traqueo esofégica en el extremo esofégico distal. Presentandose hasta en

un 85% de los casos.

En lo que respecta a la metodologia, se realiza una revision sistematica de articulos cientificos
contemplados desde el afio 2000, hasta el 2022 De acuerdo con los criterios de inclusion y
exclusion se analizaron un total de 28 estudios. Entre los principales hallazgos de la
investigacion se tiene que, se identificaron altas tasas de complicaciones en nifios con AE,
con dismotilidad esofégica presente en la mayoria de los pacientes. EI aumento de la
supervivencia, con los consiguientes plazos mas largos para desarrollar morbilidades, hace

que los regimenes de seguimiento estandarizados deban ser méas estrictos

El estudio evidencia como principal conclusion el hecho que, la atresia esofagica de brecha
amplia (long gap) es una de las enfermedades mas desafiantes en el campo de la cirugia
pediatrica. Se sigue estudiando y explorando activamente muchas terapias y técnicas
potenciales, tanto en modelos animales como en neonatos por lo que se debe estar en continua

actualizacién del tema.

Finalmente, es importante acotar que con la recopilacion de informacion se propone un
protocolo para el manejo de los pacientes con diagndstico de atresia de es6fago en el Hospital

Nacional de Nifios, Carlos Sadenz Herrera



Introduccion

De acuerdo con las dltimas investigaciones, 1 de cada 4000. recién nacidos tiene EA, esta
patologia se caracteriza por a interrupcion de la luz esofagica con o sin comunicacion con la
via aérea. La supervivencia actualmente es de aproximadamente un 90% en los nacidos con
AE con anomalias asociadas graves e incluso mayor en los nacidos solo con AE. (24) A pesar
de estos logros, las complicaciones y comorbilidades gastrointestinales y respiratorias a largo
plazo en pacientes nacidos con AE son comunes y conducen a una disminucion de la calidad
de vida. Los trastornos de la motilidad esofagica probablemente se encuentran en todos los

pacientes. Siendo la principal complicacion tardia en la edad adulta el RGE y la disfagia.

En este aspecto, la atresia de eséfago de brecha amplia (long gap) continda siendo un reto
quirdrgico. Reportandose en la literatura diferentes técnicas quirurgicas. Entre ellas técnicas
para la elongacion del es6fago propio del paciente, como técnicas de sustitucion ya sea con

estdbmago, yeyuno, ileon o colon.

Objetivos

A continuacion, se presentan los objetivos de la investigacion,
Objetivo general
Describir el manejo actual médico - quirargico de los pacientes con diagndstico de atresia de

es6fago. Realizando un protocolo en el tratamiento de estos pacientes en el Hospital Nacional

de Nifos. Carlos Sdenz Herrera.

Objetivos especificos

1. Describir en qué pacientes se puede dar un manejo quirdrgico retardado por las

comorbilidades de un paciente prematuro y de bajo peso.



Caracterizar la diferencia de los tipos de atresia de es6fago y su complejidad
quirdrgica en cada una de ellas.

Determinar cudl es el abordaje quirargico méas adecuado para estos pacientes y
describir cada uno de ellos.

Identificar complicaciones y secuelas mas frecuentes y su manejo largo plazo.
Establecer en protocolo de seguimiento de estos pacientes a nivel de consulta
externa por las comorbilidades que presentan secundarias a su patologia de fondo.
Establecer el grupo de especialistas tanto en el area medica y quirdrgica que deben
llevar la evolucion del paciente y su periodicidad de control a nivel de consulta

externa.



Marco tedrico

Historia
Se cree que hace aproximadamente 300 afios William Durston describe por primera vez un

3

paciente con atresia de esofago describiéndolo como “una narraciéon de un nacimiento
monstruoso” en un neonato con un extremo ciego en el eséfago proximal en una de las

gemelas toracopagos. %%

Y la primera descripcion de una atresia de es6fago (AE) con fistula a trdquea se describi6 en
1697 por Thomas Gibson en el libro “The Anatomy of the Human Bodies Epitomized” quinta
edicion. ¢ En 1840 ya describe la patologia asociada a otras malformaciones congénitas
como lo es ano imperforado con fistula rectourinaria. )1y Hirschsprung es el primero en
describir una serie de 14 casos de AE. 1869 Timothy Holmes es el primero en plantear la

posibilidad de tratamiento quirdrgico con anastomosis esofagica.

Siendo el primer intento terapéutico en 1888 por Charles Steele. Donde introduce una sonda
metélica a traveés de una gastrostomia hacia arriba en el extremo distal del segmento
esofagico, mientras introducia otra sonda en el segmento superior esofagico realizando
presion entre ambas. Ya que se asumia que el es6fago solo estaba bloqueado por una
membrana. Al fallar su procedimiento, en la autopsia se revel6 que existia una distancia entre
ambos segmentos esofagicos. A partir de 1899 se realizaron gastrostomias permanentes a
este tipo de pacientes @ En cuanto a la evolucion histdrica, en la Figura 1, se detallan los

aspectos mas relevantes.



Figura 1. Evolucion histdrica en investigaciones de AE

Liker Richter, menciona que la

1925 en el libro de texto “Thoracic cirugia ideal es la separacion del
Surgery” Lilienthal propone un esofago de la traquea y realizar una
tratamiento con ligadura de la fistua anastomosis termino terminal con
traqueo esofagica y anastomosis del el extremo proximal y distal del
esofago atrésico esofago.
1936 Mims Gage y Alton Osher de Y no fue hasta 1938 un 25 de
New Orleans, proponen una septiembre donde se reporta el
ligadura esofagica a nivel del cardias primer caso publicado de un
y realizar una gastrostomia con paciente al que se le realiza la
esofagostomia cervical. ligadura de la fistula esofédgica con

anastomosis por Robert Shaw en
Dallas. Sin embargo, el paciente
fallece al dia 12 aparentemente por
una reaccion post transfusion

Nota: Fuente 12

De acuerdo con Humphreys y Ferrer el primer sobreviviente de una AE con fistula es un
nifio, masculino el cual nacio el 16 de febrero de 1935, se le realizd una gastrostomia como
procedimiento inicial y fue hasta 1946 donde se le realiza su primer procedimiento toracico.
En Boston, William Ladd realiza una gastrostomia en una nifia el 28 de noviembre de 1938
y en marzo de 1940 realiza el cierre de la fistula traqueo esofagico (FTE) mas esofagostomia.
1941 se realiza la primera reparacion primaria de una AE — FTE mediante un abordaje
extrapleural con ligadura de la fistula y anastomosis en una sola capa del es6fago. Desarroll6
una fuga de la anastomosis en el postoperatorio 6, la cual fue manejada sin intervencion
quirdrgica. Desarroll6 una estenosis en la anastomosis la cual respondié con una sola

dilatacion esofégica. (1-4)

En 1943 Haight realiza el procedimiento mediante toracotomia derecha ya que creia que en
dicho abordaje se tendria mejor exposicion al segmento distal de eséfago. ) A inicios de
1990 unos pocos cirujanos realizan la movilizacion esoféagica toracoscopica y fue hasta 1999
que Rothenberg reporta la primera reparacion toracoscopica de un paciente con AE: @4 Para
realizar las diferentes clasificaciones de la AE, se inici6 en 1929, dende E. C Vogt, un

radidlogo, describe y clasifica los diferentes tipos de anomalias esofagicas.



En 1944 Ladd introduce una clasificacion numérica que consiste en 5 nimeros romanos.
Gross altera dicho sistema en 1953 por un sistema alfabético el cual sigue siendo usado

frecuentemente. En la Figura dos, se establecen la clasificacion de Gross.

Figura 2 Clasificacion de Gross. A. AE sin fistula. B. AE con fistula proximal a traquea. C.
Atresia esofagica con FTE distal. D AE con FTE tanto en extremo distal como proximal. E
FTE sin AE. F. Estenosis esofagica.
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A parte de la clasificacion anatomica, en 1962 D. J. Waterson, R. E Bonham Carter y Eoin
Aberdeen del Hospital Sick Children en Londres, desarrollaron una clasificacién tomando en
cuenta los factores de riesgo en nifios con AE. Tomando en cuenta peso al nacer, presencia
de neumonia, y anomalias congénitas asociadas, lo cual permite la identificacion de factores
y predecir la sobrevida y guiar al tratamiento quirurgico. Llegando a ser una importante
contribucion en el cuidado del neonato. Y . En cuanto a los grupos de riesgo de Waterson y
las cifras sobrevida, los datos més relevantes se encuentran en la tabla 1.

Tabla 1. Grupos de riesgo de Waterson y las cifras sobrevida

G SOBREVIDA (%) CLASIFICACION WATERSON
A 100 Peso al nacer > 2500¢g , sano
B 85 Peso al nacer 2000-2500g o mayor peso con

anomalias congénitas moderadas (no cardiacas con
un ductus arterioso permeable, defectos del tabique

ventricular o auricular.




C 65 Peso al nacer < 2000g o mayor con anomalias

cardiacas congénitas severas

Nota: fuente!

Embriologia
Su patogénesis es desconocida. Sin embargo, se han planteado varias teorias para explicar la
etiologia de la AE, AE FTE y FTE. (12

La patogénesis es heterogénea y multifactorial y envuelve mdaltiples genes e interacciones
complejas ambiente-genético. Estando presente en la mitad de los casos malformaciones

asociadas.

La divisidn del intestino anterior es el resultado de la fusion de la invaginacion de las crestas
longitudinales laterales que crean un tabique dividiendo el intestino anterior en un tracto
digestivo dorsal y un sistema respiratorio ventral. Llamado septo traqueoesofagico, el cual
se cree se forma inicialmente caudal y termina cranealmente. La investigacion realizada en
el Instituto Carnegie sugiere que dicha fusion de las crestas laterales y el desarrollo craneal

del septo traqueo-esofagico no curre a nivel embrionario.

Kluth y Fiegel plantean la teoria de una oclusion del intestino anterior y falla de la
recanalizacién del lumen intestinal, como en la patogénesis de la atresia intestinal incluyendo
AE ()

Cozzi y sus colegas sugieren que la atresia de es6fago es un componente de neurocristopatia
neuronal. Ya que se ha observado que estd asociado con anomalias cardiovasculares
implicadas con la cresta neural (arco adrtico, septo ventricular porcion membranosa...) asi
como timo, tiroides, paratiroides, malformaciones faciales AE, vistas con el sindrome de
DiGeorge, sugieren que la patogénesis de la AE puede estar relacionada con un desarrollo

defectuoso del arco faringeo @



Se observé mediante un escaneo con técnicas en 3D microscopia electrénica y ayudé a

clarificar que la separacion de la trAquea incluye 3 etapas consecutivas, las cuales son:

1. Formacion de las yemas bronquiales de la proliferacion epitelial.
2. Iniciacion de la separacion traqueal del es6fago mediante apoptosis epitelial. Esta
etapa envuelve a un patron de apoptosis.

3. Separacion completa del proceso de proliferacion epitelial. (2

Figura 3. Corte trasversal del intestino anterior mostrando apoptosis resultando en la
separacion traqueoesofagica. Se puede notar las diferencias entre el futuro epitelio
respiratorio (anterior) y el epitelio esofagico (posterior). El futuro lumen esofagico es de
menor calibre

Nota: fuente 2

Por lo que aberraciones en las caracteristicas témporo-espaciales de la apoptosis durante el
desarrollo del intestino anterior, resultan en una morfologia anormal como lo es la AE y sus

anomalias estructurales relacionadas incluida la traqueomalacia®
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En el ser humano el primordio traqueopulmonar se detecta a partir de los 21dias post
concepcion. Para el dia 32 la division de la traquea y el es6fago esta completa. Lo que sugiere

que el insulto que causa la AE se debe presentar entre la semana 21 y 32 de gestacion. ®

A nivel de modelos animales se evidencié que la ingesta de Adriamicina es teratogénico
causando una gran variedad de malformaciones incluida la AE y FTE. Ya que a nivel del
notocordo se evidenciaron ramificaciones anormales que se extienden de la columna

vertebral dentro del mesénquima. (1-2)

Mas del cincuenta por ciento de los casos de AE — TEF estan asociados con otras anomalias,
u cerca de un 10% de los casos se han encontrado con cromosomas especificos y desordenes
de un solo gen. Dentro de las anormalidades cromosomicas asociadas AE — FTE incluyen
sindrome de DiGeorge, trisomias 21, 13 y 18, sindrome de Optiz; y 13q, 17q, y delecciones
16924. Mutaciones de un solo gen como MYCN (sindrome de Feingold) CHD7 (sindrome
de CHARGE), SOX2 (sindrome AEG), GL13 (sindrome Pallister-Hall), MIDI (sindrome
Optiz G) y FANCA (anemia de Fanconi)

Desde esta perspectiva, la asociacion VACTERL- hidrocefalia esta relacionada a mutacion
en los siguientes genes: FANCC, FANCD1 y 2, FACCG, FANCB, y PTEN. A nivel
ambiental, también se ha visto mayor porcentaje de pacientes con AE en aquellas madres con
exposicién prolongada a anticonceptivos y exposicion de progesterona y estrégeno durante
el embarazo. Siendo reportando AE en nifios con madres hipertiroideas y diabéticas y

exposicion a talidomida y dietilstibestrol.

También se han descrito casos transversales y verticales familiares en todas la variantes de
AE. Teniendo de 0,5% a 2% de riesgo en recurrencia en hermanos gque hayan presentado AE;
dicho riesgo aumenta hasta en un 20% en donde méas de un hermano haya presentado AE. El
riesgo de que el hijo de un padre que haya nacido con AE es de un 3-4%.%



Epidemiologia

La incidencia de AE con o sin FTE es de 1:3500 nacidos vivos, sin embargo, puede variar
geograficamente; siendo en Estado Unidos de Norteamérica 1:4500 nacidos vivos. En Europa
2,86:10.000 nacimientos.

Madres etnia blanca tienen mayor prevalencia (>60%) de tener un hijo con AE, AE-FTE.
Mayor riesgo de presentarse en el primer embarazo, al igual que en madres afiosas (doble
riesgo 35 a 40 afios y tres veces mayor en aquellas mayores de 40 afios) (1) Los gemelos tienen
mayor probabilidad de presentar AE. Sin embargo, la mayoria de las AE se presentan de
forma esporadica, con una tasa de recurrencia de 0,5 y 2% para padres con un hijo afectado.
Y un riesgo de tener un hijo con esta patologia con el antecedente de que alguno de sus padres
lo haya presentado en un 3-4% @

Anomalias asociadas

Las tempranas alteraciones en la organogénesis que resultan en los ptes con AE, sin saber su
causa exacta, afecta también en otros 6rganos y sistemas. Otras anomalias congénitas son
frecuentemente asociadas con AE, y dichas anomalias asociadas a menudo altera
significativamente su tratamiento y sobrevida. Multiples estudios y publicaciones reportan
que aproximadamente entre un 50-70% de los nifios con AE tienen al menos una
malformacidn congénita asociada. Siendo mas comudn en pacientes con AE sin fistula

traqueo- esofagica. Y menos comun en la FTE tipo H.

Cerca de la mitad de los pacientes se pueden clasificar con sindromes como
cromosomopatias, VACTERL, CHARGE, anemia de Fanconi, Opitz G y Goldenhar. Los
otros 50% de los pacientes con malformaciones asociadas son considerados o sindromicos
con mdltiples anomalias congénitas. Siendo reportadas cardiovasculares 24%, urogenital
21%, digestiva 21%, musculoesquelético 14% y del SNC 7%. Siendo las malformaciones

cardiacas el causante de la principal causa de muerte asociado a la atresia de eso6fago. El
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riesgo relativo de las muertes en nifios con AE asociado a cardiopatia congénita esta

reportada en un 3,47. @

El defecto Unico més comun identificado, son los defectos del tabique ventricular en un 19%,
con una mortalidad de un 16%. Otras malformaciones cardiacas con la Tetralogia de Fallot
5%, y ductus arterioso permeable en un 13%. Coartacion de aorta 1-4%. Aorta descendiendo

al lado derecho en un 4%.1-3

Dentro de las malformaciones gastrointestinales se encuentran: malformacién anorrectal
14%, atresia duodenal 2%, malrotacién intestinal 4% atresia ileal, pancreas anular, estenosis
pilérica. Defectos genitourinarios incluyen: agenesia renal o hipoplasia 1%, hipospadias,
testiculo no descendido, enfermedad renal quistica, hidronefrosis, reflujo vesicoureteral,
duplicacion ureteral, obstruccion de vias urinarias, anomalias del uraco, genitales ambiguos,
cloaca y extrofia de la vejiga, finalmente es importante mencionar que, a nivel de

extremidades se presentan malformaciones hasta de un 15% y vertebrales 17%.

En 1973, Quan y Smith describieron un espectro de malformaciones asociadas con AE. Ellos
los agrupan en el acrénimo VACTEL (por sus siglas en ingles Vertebral, Anorrectal,
cardiaco, traqueo esoféagico, renal, extremidades). Presentdndose hasta en un 20% vy

presentando mayor mortalidad hasta de un 24% M

En lo que concierne a otras asociaciones letales se presenta son la trisomia 18, hipoplasia
cerebral y Sindrome de Potter (agenesia renal bilateral). Multiples reportes también sugieren

inervacion vagal anormal, que no esta relacionada con la intervencion quirdrgica del defecto.
@

Clasificacion
Numerosas clasificaciones se han descrito, sin embargo, la mas usada es describiendo

anotomicamente la AE con su respectiva ubicacion de la FTE, o la clasificacion de Gross
(figura 2)
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Algunos centros agregan también a su clasificacion el factor de riesgo con la clasificacion
realizada por Waterson en 1962 (tabla 1). Los pacientes clasificados como A, son tratados
con una intervencion quirdrgica inmediata, tipo B (riego moderado) se manejan con
reparacion quirdrgica diferida y el tipo C (alto riesgo) se realiza la reparacion quirdrgica por

etapas.

La clasificacion de Spitz es actualmente la mas utilizada. Okamoto y cols. realizaron una
revision de la clasificacion de Spitz, realizando modificaciones. Dicha clasificacion descrita
en la tabla 2. ¢-3)

Tabla 2. Clasificacion de Spitz modificada por Okamoto: predictor de sobrevida

Clase Descripcion Riesgo Sobrevida
I Sin defectos cardiacos, PN >2000g Bajo 100%

] Sin defecto cardiaco, PN < 20009 Moderado 81%

i Defecto cardiaco mayor, PN >2000g Relativamente alto  72%

v Defecto cardiaco mayor, PN <2000g Alto 27%

Nota: Fuente 13

Diagnostico y hallazgos clinicos

A diferencia de otras patologias congénitas pediatricas, el diagndstico prenatal de la atresia

de es6fago es poco comdn, continta siendo un reto, llevandose a cabo de un 24 a 32%.

La deteccion prenatal mediante US depende en el hallazgo de una burbuja gastrica muy
pequefia 0 ausente, un cabo esofagico proximal distendido que puede variar en tamafio
dependiendo de deglucion fetal, asociado a polihidramnios materno. 12y Sin embargo, con
solo este criterio el valor predictivo del US prenatal en el diagndstico de AE es de un 20%.®
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Estudios recientes sugieren que una resonancia magnética (entre las semanas 30-32 de
gestacion) puede ser til en el diagndstico prenatal en aquellos pacientes que se sospeche
mediante US (sensibilidad 94.7%), al igual que el analisis del liquido amniético. @ La
gamma-glutamil transpeptidasa (GGTP) es una enzima digestiva en el liquido amniotico,
secretada por microvellosidades. Deglucion fetal liquido amniotico inicialmente da como
resultado la acumulacion de GGTP en el tracto gastrointestinal. Una vez que se abre la
membrana anal, se libera GGTP en el liquido amnidtico. Después de la maduracion del
esfinter anal, las enzimas digestivas se acumulan en meconio, con reduccion en los niveles
en dicho espacio. Sin embargo, en la AE, el vomito fetal resulta en la acumulacion de GGTP
en el liquido amniotico. Mediciones de GGTP vy alfa fetoproteina (expresado como multiplo
de la mediana [MoM] correspondiente a la relacion entre el valor bruto observado y el valor
medio bruto definido para esa edad gestacional), se han utilizado para producir un indice de
liquido amniotico: alfa fetoproteina (MoM) x GGTP (MoM). Un punto de corte de >3 sugiere

un diagnostico de AE ©

La mayoria de los nifios son sintomaticos en las primeras horas de vida. El signo clinico méas
temprano usualmente es la sialorrea, acumulando secreciones en la faringe. Regurgitacion
con la primera alimentacion, tos y/o broncoaspiracion, cianosis, distrés respiratorio,
inhabilidad para deglutir, no se logra el paso de una sonda de alimentar introducido por nariz
0 boca. (1)-3Si el neonato presenta una FTE distal, el abdomen se distiende a como se inspira,
pasando el aire a través de la fistula a la cAmara gastrica. Compromiso pulmonar si se presenta
reflujo de fluidos géstricos a través de la FTE hacia el pulmon, causando una neumonitis
qguimica. A como el abdomen se distiende con el aire inspirado hacia la cAmara gastrica, el
diafragma se eleva y el compromiso pulmonar es mayor. Aspiracion de la saliva acumulada

en el extremo esofagico superior hacia la traquea exacerba el deterioro ventilatorio.

El diagndstico de AE se puede confirmar pasando una sonda 10 G a través de la boca hacia
el esofago al punto donde se sienta resistencia. -2 Se puede insuflar unos mililitros (de 5 a
10cc) de aire usandolo como medio de contraste distendiendo el extremo superior del

esofagico, se debe obtener una radiografia frontal y lateral. ¢
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En este sentido, una sonda de alimentacion flexible la cual se introduce y se curva hacia
arriba al llegar al saco esofagico proximal. Y si es necesario se puede usar medio de contraste
de 0,5 a 1 ml a través de sonda orogastrica con posterior radiografia (imagen 2) . Pudiendo
de esta forma también diagnosticar una FTE en el extremo proximal hacia la traquea (tipo B
clasificacion de Gross). La broncoscopia con o sin esofagoscopia a menudo se requiere para

realizar el diagndstico.

Figura 4. A. Paciente del Hospital Nacional de Nifios. RNP. 1100gramos al nacer. Se
coloca sonda por boca, se pasa medio de contraste evidenciado una atresia de AE. Y aire a
nivel de asas intestinales. Diagnosticando una atresia de eséfago tipo C (clasificacion de

Gross). B. Endoscopia de via aérea evidenciando (sefialado con flecha negra) FTE en una

Nota: fuente °

A como ya se discutié previamente, los pacientes con AE tienen una incidencia de presentar
malformaciones asociadas hasta de u 50-70%. Por lo que se debe descartar mediante un
adecuado examen fisico adicionalmente estudios complementarios como ecocardiografia,
US de abdomen en busca de patologia renal y un analisis cromosémico &2



14

Manejo antenatal

Cuando el diagnostico de AE se da por medio de US antenatal, sin embargo, tiene un alto
riesgo de falsos positivos (1-4). La resonancia magnética y el analisis de liquido amnidtico
tiene alta precision diagnostica. Los padres deben ser referidos a un cirujano con experiencia
en anejo de esta patologia, que les pueda brindar toda la informacion de la condicién y su
tratamiento. Conocimiento del diagnostico antes del nacimiento, permite un adecuado
abordaje, estabilizacion y de esta forma también evitar dar alimentacion posterior al
nacimiento. El diagnostico se confirma al pasar la sonda por boca como previamente descrito.

Y trasladar al paciente a un centro especializado en el manejo de AE. @

Preparacion prequirurgica

Se debe prevenir la aspiracion de secreciones del extremo proximal del eséfago atrésico y a
aspiracion de secreciones gastricas a la via aérea ya que las mismas causan distrés
respiratorio, siendo el principal problema prequirdrgico en un paciente con AE-FTE. El
manejo inmediato incluye colocar una sonda de Sump o Replogle de doble lumen a baja
presion de succidn en el extremo superior esofagico, aspirando la saliva del paciente. Colocar
al paciente con una posicion de semifowler para minimizar el reflujo. Cobertura antibidtica

de amplio espectro y terapia pulmonar.

Soluciones intravenosas de mantenimiento con solucion dextrosada al 10% y solucion salina,
control de electrolitos y glucosa. Administracion de analogo de vitamina K antes de la
cirugia. Se debe de evitar la intubacion endotraqueal de rutina por el riesgo de perforacién
gastricas y deterioro respiratorio con la distensién abdominal por el paso de aire a la cAmara
géstrica desde la FTE® Importante acotar que, el procedimiento quirdrgico se realiza una

vez que el paciente este compensado y estable después de una adecuada resucitacion @
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Procedimientos quirargicos.
El objetivo de la cirugia es dividir la FTE y restaurar la continuidad esofagica mediante

anastomosis del cabo esofagico superior con el extremo proximal del esofago distal. (o)

Atresia esofagica con fistula traqueoesofagica distal.

El procedimiento se puede realizar dentro de las primeras 24horas de edad a las 48 horas,
permitiendo el abordaje completo del paciente y tratamiento de su insuficiencia respiratoria
incluyendo atelectasias y neumonitis. En la mayoria de los pacientes la division de la fistula

con anastomosis esofagica primaria es posible y es el procedimiento quirdrgico de eleccion.
(Y]

Para el procedimiento quirdrgico abierto el paciente se debe posicionar en decubito lateral
derecho, con el brazo derecho extendido sobre la cabeza, (si el ecocardiograma prequirdrgico
se identifica un arco aortico derecho, se debe realizar una toracotomia postero lateral
izquierda.) -2
Figura 5. Representacion de la posicion quirurgica del paciente en decubito lateral
izquierdo con elevacion del miembro superior derecho encima de la cabeza. Con

proteccion a nivel de los pies. Linea curva roja representa el sitio donde se realiza la
incision quirdrgica.

Fuente: 12
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En este sentido, la incision curva en la piel, alrededor del borde inferior de la escapula y se
puede extender de la linea axilar anterior a la region paravertebral. Se dividen los musculos
de la pared toracica con electrocauterio, se preserva el muasculo serrato anterior, con
retraccion hacia anterior (12 elevacion de la escapula, y la identificacion del 4to espacio
intercostal. Ingresando al torax por dicho espacio intercostal, dividiendo los musculos
intercostales.

Se puede realizar un abordaje intrapleural o extrapleural. Intrapleural separando la pleura
parietal gentilmente de la pared con aplicadores o gasa disecando la pleura anteriormente a
como el separador costal es abierto. Cuando el mediastino posterior es expuesto, el extremo
del esofago, FTE y el nervio vago son identificados. Se diseca el extremo distal del es6fago
circunferencialmente a nivel de la fistula, preservando la mayor cantidad de fibras vagales
inervando el es6fago distal. Ligadura de la fistula se puede realizar con sutura absorbible o
permanente 5-0 0 6-0. Es importante dejar de 1 a 2mm de es6fago en el extremo traqueal,
para minimizar el riesgo de postoperatorio de estenosis traqueal, y no dejar tejido esofagico
excesivo ya que forma un diverticulo traqueal. Se debe pasar una sonda a través del eséfago
distal hacia el estbmago para garantizar un adecuado lumen esofégico y aspirar camara

gastrica.

Se identifica el extremo esofagico superior mediante la movilizacion de la sonda de succion
(Sump) la cual se pasa por la boca con la colaboracion del anestesidlogo. Se realiza la
diseccién de dicha porcidn esofagica superior hasta el opérculo toracico. Especial cuidado en
la diseccién en la porcién membranosa de traquea con el es6fago previniendo una perforacion

traqueal.

Finalmente, se realiza la reccion de la punta del eséfago proximal en su extremo inferior. Se
colocan suturas de traccion aproximando cada cabo esofagico, realizando la sutura de es6fago
termino-terminal con puntos separados de 5-0 o 6-0 en la pared posterior. Con especial
cuidado que se tome el espesor completo de la pared esofagica. Cuando se complete la sutura
de la pared posterior, se pasa una sonda orogastrica transanastomotica. Se completa la sutura

de la cara anterior esofagica. Se han descrito menor porcentaje de estenosis esofagica con el
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uso de monofilamento. Se coloca una sonda torécica en el espacio retropleural fijandola a la
pared con sutura. Esta sonda o drenaje se debe mantener alejada de la anastomosis.

Figura 6. Representacion diagramética de los hallazgos en el momento de la toracotomia,
en un paciente con atresia de es6fago tipo C. representado en color café cabo esofagico
proximal y la FTE. Azul la vena &cigos, verde traquea y nervio Vago en blanco

Nota: fuente 8

Figura 7. Representacion diagramatica del procedimiento quirdrgico de una AE- FTE. La
vena acigos de diseca y se liga con posterior seccién de la misma.

Nota: fuente 2
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Figura 8. Representacion diagramatica del procedimiento quirurgico de una AE- FTE.
Diseccidn de la FTE. Con ligadura y cierre de la misma. (3)

Nota: fuente 8

Figura 9. Representacion diagramatica del procedimiento quirdrgico de una AE- FTE.
Diseccion del cabo esofagico proximal con la movilizacion del mismo en direccion al
esofago inferior. Colocando suturas en su cara posterior y después de pasada la sonda
transanastomatica se realiza la sutura de la anterior.

Nota: fuente 2
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Particular atencion se le debe dar a los pacientes en pacientes que presenten una FTE de gran
tamarfio, donde por su tamafio se produce una gran distension gastrica. En estas condiciones
se debe de realizar una gastrostomia de emergencia para realizar la descompresion del

estdbmago lleno de aire. ()

Procedimiento por toracoscopia

El procedimiento toracoscopico, el cual se esta realizado cada vez més frecuente () donde se
utilizan 3 trocares de 2.5 a 5mm transpleural, con u lente angulado e instrumental de 2,5 a
5mm, para identificar y liga la FTE (comun con un clip de 5mm), moviliza el extremo
proximal esofagico y se realiza la anastomosis esofago-esofagica termino terminal. Los
beneficios de esta técnica son una mejor vision, imagen magnificada, menor cicatriz, se
elimina ciertas morbilidades que se presentan en el procedimiento abierto, como lo son

escoliosis, escapula alada, dolor crénico, debilidad del hombro, asimetria toracica. -

Sin embargo, es una técnica demandante y requiere habilidades quirdrgicas, por su pequefio
espacio de trabajo, falta de articulacion en el extremo distal del instrumental y la necesidad

de anudar el es6fago bajo la tension entre ambos cabos esofagicos. )

No todos los nifios son candidatos a reparacion esofagica toracoscopica. Se encuentra
contraindicado en nifios inestables o extremadamente pequefios. Contraindicacion relativa
incluye cardiopatia congénita, enfermedad de membrana hialina cuando el nifio es apto a
tolerar solo periodos cortos de ventilacién unipulmonar durante la ligadura de FTE. Se puede
lograr la ventilacion con un solo pulmdn por intubacion selectiva del bronquio principal
izquierdo por el anestesidlogo. Si esto no es posible, se puede crear un neumotorax por
insuflacion de CO2 a una presién de 4mmhg con flujo de 11/min, que debe colapsar el pulmon

lo suficiente para proporcionar una visualizacion adecuada ®

Posicionamiento del paciente
El paciente se debe colocar en una posicion prono-modificada con elevacion de

aproximadamente 30-45 grados el hemitdrax derecho. Inicialmente un puerto de 5mm se

coloca en el 5to espacio intercostal (EIC) posterior a la punta de la escapula. Dos puertos de
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trabajo son colocados, para lograr un angulo de 90 grados en el sitio donde se realizara la
anastomosis. El superior de 5mm para permitir el uso de la clipadora de 5mm y dispositivos
de energia. El puerto inferior colocado 1 0 2 EIC debajo y ligeramente posterior al puerto de
la camara. ®® En algunas ocasiones se debe colocar un 4to puerto para la retraccion

pulmonar. @

Figura 10. Representacion de la posicion del paciente para la reparacion toracoscépica de
una AE.

N
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Nota: fuente 2

El térax se insufla y el pulmon se colapsa. La vena acigos de divide. El segmento esoféagico
inferior se identifica a se diseca hacia proximal donde se ubica la fistula en la pared posterior
de la trdquea. Se liga la fistula con un endoclip de 5mm del lado traqueal y se divide con

tijeras.

Para la movilizacion del cabo superior del eséfago se le solicita al anestesiologo introduzca
la sonda la sonda orogastrica aplicando presion sobre el extremo esofagico. Se diseca de la

pleura, con movilizacidn continua dentro del térax. Su punta se corta y se procede a realizar



21

la anastomosis con el cabo esofégico inferior con sutura 4-0 o 5-0 absorbibles puntos
separados. Se debe tener cuidado de realizar sutura que incluya todas las capas del es6fago
aproximando mucosa con mucosa, primero la cara posterior. Se introduce la sonda

orogastrica y se avanza hasta estbmago, y se completa la sutura a la cara anterior.

Manejo post quirdrgico

La alimentacion (de preferencia leche materna) se inicia a los 2-3 dias si el paciente se
encuentra estable y bien. Algunos cirujanos realizan estudio contrastado para confirmar que
no haya fugas de la anastomosis previo al inicio de la alimentacién. Sin embargo, no es
necesario si la anastomosis no se realizd con tension. En pacientes prematuros se puede
alimentar mediante gavage por la sonda colocada en sala de operaciones transanastomotica

e iniciar la alimentacion tempranamente.

La ventilacion con la pardlisis y flexion del cuello se indic6 a un inicio a los pacientes de
muy bajo peso al nacer que tienen tendencia a presentar dificultad respiratoria en el
postoperatorio inmediato. Posteriormente la indicacion se extendio incluyendo a aptes con
una amplia brecha entre ambos extremos esofagicos siendo estos los representantes de ptes
con alta tensién en la anastomosis. Cualquier cambio postural que permite una reduccion
exponencial en la tension de la anastomosis puede reducir el riesgo de fuga en la anastomosis.

Sin embargo, no hay evidencia de que esta maniobra se deba realizar de rutina. ?

AE brehca amplia (Long — Gap)

En pacientes con AE — FTE donde el extremo proximal del esofago es alto y la distancia
entre el cabo esofagico superior e inferior no permite realizar la anastomosis termino
terminal, esdfago- esofagica. Con respecto a la distancia que existe entre ambos cabos, no
hay un consenso establecido para su definicion, (16), @ menudo definiéndose cuando la
distancia es mayor a 3 vertebras (14), otros mas de 3 centimetros 0 mas de dos cuerpos

vertebrales. (1:26)
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2 13

En algunos centros se definen como” long gap”, “very long gap” o “ultra gap (distancia
mayor o igual a 3,5cm 0 6 cuerpos vertebrales Se presenta en un 75-80% de los pacientes

con AE sin fistula y en un 20-25% de los pacientes AE con FTE proximal @

En diferentes estudios se establece esta medicién de forma prequirargica colocando una
sonda radio opaca, un dilatador en el extremo superior del es6fago y medio de contraste o un
endoscopio flexible en el extremo inferior, por la gastrostomia previamente realizada.
Evidenciando su distancia mediante fluoroscopia. (1) Uno de sus manejos es realizar la
gastrostomia y posteriormente dar manejo expectante con crecimiento del ambo cabos
esofagicos, tanto por el crecimiento propio del nifio como por el reflujo que se realiza al

alimentarlo en bolos a la camara gastrica, con posterior anastomosis.

Otras técnicas es el uso de dilatadores en el cabo proximal, que por el peso del dilatador
aplicado diario o dos veces al dia durante 6 a 12 semanas con una reparacion primaria
retardada. Dicha técnica ha quedado en desuso. ). Respecto a la linea de evolucion, se
establece primeramente que, En 1971 Rehbein y Schweder describen el uso de cuerdas de
nylon entre ambos cabos esofagicos con olivas de plata en cada lumen que por presién entre
ellas crea una fistulay en 1975 Hendren y Hale reporta el uso de un campo electromagnético
con imanes en ambos cabos esofagicos y la elongacién de Kimura con técnica de elongacion
extra toracica con el extremo superior del eséfago es movilizado y llevado fuera a nivel
cervical mediante una esofagostomia. Cada 2 0 3 semanas el eséfago y su estoma cutaneo se
moviliza quirdrgicamente y se transloca hacia caudal en la pared anterior del torax hasta

lograr una anastomosis termino — terminal- -

En 1997 Foker describe traccion de ambos cabos mediante suturas exteriorizadas a nivel
extratoracica o intratoracicas, son traccionadas en direcciones opuestas hasta que se alcancen
los cabos. Se deben colocar clips metalicos en ambos cabos esofagicos para evaluar el
progreso de la elongacion mediante rayos X. Llevando a la anastomosis en un promedio de
10 a 14 dias. 439 Suturas con traccion interna intratoracica que con el crecimiento del
paciente produce traccion de ambos cabos. Actualmente dicha elongacion esofagica se

realiza de forma toracoscopica. Descrita por Zee et al en 2015 -©
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Figura 11. Representacion de la técnica de elongacion esofagica realizando traccion,
acercando ambos extremos esofagicos con sutura.

Superior Inferior
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Nota: fuente ©

Zaritzky describe 9 nifios que se trataron con anastomosis por compresion magnética
(magnamosis). El catéter tiene imanes en forma de bala en sus bases de 5mm. Uno se
introduce por la orofaringe y otro por la gastrostomia. De estos pacientes 8 desarrollaron
estenosis, uno requirié de otra técnica quirtrgica de elongacion. ©

Figura 12. Representacion de la técnica de la técnica de anastomosis mediante compresion
magnética usando sondas con base de magnetos °
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Remplazo esofagico

Multiples técnicas se han descrito de remplazo esofagico, sin embargo, en la actualidad se
prefiere conservar el es6fago del paciente realizando las técnicas anteriormente descritas.La
eleccion de sustitucion esofdgica depende de muchos factores. Remplazo de colon, o
iliocolon, se ha practicado por afios. Ya sea colon derecho o izquierdo se puede colocar
subesternal o detras del hilio pulmonar. La vagotomia y el drenaje gastrico son
procedimientos que se realizan para evitar la estenosis o ulceracion de la anastomosis
cologastrica. Se reportan complicaciones tras la interposicion colonica, incluyendo fuga de
anastomosis cervical en un 30-50% de los casos, estenosis, colon intratordcico redundante
con estasis, reflujo gastrico, problemas respiratorios y diarrea. EI yeyuno también se ha
utilizado para remplazo esofagico en Y de Roux o como un injerto libre con anastomosis

microvascular.

Scharli describe un procedimiento combinado tanto con abordaje abdominal como torécico
(figura 10) , en donde el es6fago distal se elonga mediante la ligadura y division de la arteria
gastrica izquierda, con division diagonal o transversa de la curvatura menor, movilizando el
cardias y fondo gastrico al térax, logrando mayor longitud del es6fago intratoracico con
posterior anastomosis al cabo proximal. Se realiza una funduplicatura parcial anticipando un
RGE. Otro abordaje similar es la gastrosplastia de Collis con una funduplicatura de Nissen,

evitando el remplazo esofégico.
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Figura 13. Division de la arteria gastrica izquierda y transeccion parcial del fundus gastrico
proporciona longitud adicional al es6fago inferior. Esto puede permitir una anastomosis de
extremo a extremo en un nifio con brecha amplia (long gap) esofagica. Scharli también
describio la semifunduplicatura para restaurar el angulo de His, y piloromiotomia para
mejorar el vaciamiento (a) La anatomia de la arteria gastrica izquierda. (b) Ligadura y
divisién de la arteria gastrica izquierda y division parcial del fundus de la curvatura menor
del estomago. (c) El eséfago inferior puede movilizarse lo suficiente para permitir la
anastomosis.
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Nota: fuente ©

La transposicion gastrica (figura 10) se ha convertido en la mayormente realizada como
sustitucion esofagica, con excelentes resultados en un 90% de los casos reportados por Spitz.
Con una sobrevida de 95.4% una incidencia de fuga en 12%, estenosis de la anastomosis

requiriendo dilatacion 20%. (-6
Ventajas de una transposicion gastrica:

a) Buen porte sanguineo.
b) Siempre se logra alcanzar una adecuada longitud.

c) El procedimiento es relativamente sencillo de realizar.



26

La cirugia se puede realizar como una transposicion gastrica trans hiatal a través del

mediastino posterior sin toracotomia, o una transposicion gastrica via toracoabdominal ),

Esta se puede realizar via cervical e incision laparotomia, evitando toracotomia y técnicas de
minima invasion se han vuelto cada vez més utilizadas. EL problema de la anastomosis
gastroesofagica en cuello o térax es el riesgo aumentado de RGE y esofago de Barret y/o

metaplasia. ®

Figura 14. Reemplazo esofagico por transposicion gastrica. (a)Extirpacion de mufion
esofagico, division de arterias géastricas cortas para movilizar el fundus, cierre de la
gastrostomia, movilizacion del duodeno y la piloromiotomia. (b) El estdmago se levanta a
través del mediastino para permitir una anastomosis esofagogastrica para ser construido (
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El tubo gastrico de la curvatura mayor tipo Heimlich-Gavrilium continta siendo un método
popular de remplazo esofagico. El tubo es realizado a lo largo de la curvatura mayor del
estdmago y se puede posicionado de forma peristéltica o antiperistaltica. Teniendo mejores
resultados a largo plazo comparado con la esofagocolonoplastia. Por su extensa linea de

sutura, por lo cual presenta mayor riesgo de de reflujo, fuga y estenosis. ©
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Figura 15. Reemplazo esofagico por tubo gastrica. (a) Tubo géstrico basado en el cardias
(tubo géstrico inverso). (b) Tubo gastrica basado en el antro (sonda gastrica
isoperistaltica).
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Nota: fuente 2

Otras técnicas que se han utilizado pero que poco a poco han quedado en desuso por sus
complicaciones y alta morbilidad. Entre ellas la esofagocoloplastia (preferiblemente
hemicolon derecho de manera isoperistaltica) en el mediastino posterior o subesternal. (14-27)
Es una cirugia mas compleja que la trasnposicion gastrica, requiriendo 3 anastomosis,
incluyendo una proximal y distal en la interposicion y una anastomosis colonica para

establecer la continuidad. ©

Interposicidn yeyunal, técnicamente mas demandante, sin embargo, se podria decir que tiene
los mejores resultados funcionales a largo plazo. El conducto yeyunal mantiene su peristalsis
intrinseca, siendo mas resistente al reflujo gastroesofagico y no se dilata lo suficiente para
llegar a afectar la funcién pulmonar, como si ocurre con los conductos col6nicos. La técnica
demanda un manejo multidisciplinar a menudo interviniendo cirugia cardiotoracica,

microvascular y hasta otorrinolaring6logos.
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El riesgo de complicaciones como estenosis temprana es mayor que la interposicion gastrica,
pero menor RGE y mejor alimentacion y crecimiento. (g) Otras técnicas ya en desuso son
miotomias circulares del cabo esofagico superior que presentan alto riesgo de fuga y

diverticulo, flap mucomuscular con alta incidencia de estenosis y fuga. (2-3)

Figura 16. (A) Interposicién yeyunal del esofago toracico al estbmago con sin
anastomosis microvascular. (B) Interposicion yeyunal al eséfago cervical y una
reconstruccion Y en Roux con anastomosis vascular usando la A. mamaria interna y
gastroepiploica.

A F Feins mp

Nota: fuente 8

Atresia de esofago sin fistula.
Estos pacientes que presentan una AE aislada, tienen poco es6fago en intratoracico. ElI 50%

son prematuros, 11% sindrome de Down y 10% atresia duodenal. En un 71% son de sexo
masculino. Asociado a malformaciones congénitas, 19% cardiacas, 16% urogenital, 14%

vertebral y 7% malformaciones anorectales.

La presentacion clinica de estos pacientes es similar a aquellos que tienen una AE-FTE. Sin

embargo, su abdomen es excavado, las radiografias de abdomen sin aire a nivel
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gastrointestinal. Una sonda de gastrostomia se debe colocar tempranamente para iniciar
alimentacion enteral, que ayuda de esta forma también estimular el crecimiento de la camara
gastrica y por reflujo también el eso6fago distal. Este crecimiento de la camara gastrica
permite posteriormente utilizar el estbmago para realizar un alargamiento esofagico, al igual
que con las otras técnicas previamente descritas en la seccion de “long gap”. Cuando los dos
extremos esofégicos se encuentren a una corta se procede a realizar la anastomosis eséfago

esofagica con poca tension. Ya sea por toracotomia o toracoscopia. )

Figura 17. Paciente ingresado al Hospital Nacional de Nifios con AE sin FTE al cual se le
realiza gastrostomia en el dia uno. Con posteriores elongaciones esofagicas mediante
toracoscopia. Se le realiza estudio contrastado por la sonda de gastrostomia y un dilatador
de tungsteno en el cabo proximal. Evidenciando el long gap que presenta entre ambos
extremos esofagicos.

Nota: fuente 8

Fistula traqueo esofagica aislada (en forma de H. Clasificacién E de Gross)
FTE congeénita sin atresia de es6fago. Ocurre hasta en un 4% de todas las anomalias

esofagicas. Usualmente se manifiesta en los primeros dias de vida cuando el neonato presenta
deterioro respiratorio cada vez que se intenta una alimentacion. Cuando el nifio tose o llora,
presenta distension abdominal intermitente por el aire de pasa de la fistula a la camara
gastrica. En nifios mayores es clasico que presenten cuadros de neumonias a repeticion

involucrando el I6bulo superior derecho.
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El diagndstico se puede sospechar mediante radiografia de térax donde muestra neumonia
por aspiracion con camara géstrica distendida. Su diagnostico se confirma mediate una
endoscopia de via aérea y digestiva alta o fluoroscopia con medio de contraste en es6fago,

estando el paciente en posicién prono.

Estas fistulas pueden ser ligadas y seccionadas por mediante un abordaje cervical con incision
supraclavicular (1-2) disecando en el borde posterior del musculo esternocleidomastoideo,
continuando por el borde medial de la vaina carotidea, palpando la trdquea y el eséfago.
Ligadura y seccion de la arteria tiroidea inferior y media para exponer el plano entre el
esofago y latraquea. El nervio laringeo recurrente se identifica. cuando se identifica la fistula,
se colocan punto de sutura en el extremo traqueal con polipropileno 5-0 en el limite superior
e inferior. Se secciona la fistula. EI extremo esofagico se liga con sutura &cido poliglicolico.
Algunos autores recomiendan la interposicion muscular entre las lineas de sutura entre
esofago y traquea "2 La toracotomia se realiza en pocas ocasiones donde la fistula es
recurrente posterior a la reparacion quirurgica de una AE o tenemos evidencia de que la FTE

se encuentre intratoracica. @

Atresia de esofago con FTE en el cabo proximal.
Hay dos tipos de esta malformacion. 1- fistula al cabo proximal en asociacion con otra fistula

al cabo distal (doble fistula). 2- fistula al cabo proximal sin fistula distal siendo el 5.6% de
las AE con FTE. Finalmente, El diagndstico se puede realizar mediante un estudio con medio
de contraste en el cabo proximal, broncoscopia. Al identificar la fistula esta se debe ligar

quirargicamente. (1
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Resultados
La sobrevida de los pacientes con atresia de es6fago con o sin FTE ha mejorado en los ultimos
50 afios. Los ultimos reportes de sobrevida son de 85 a 95% a comparado con la sobrevida

de 1950s la cual era aproximadamente de un 40%.

Sin embargo, estos pacientes presentan otras patologias y malformaciones congénitas
asociadas las cuales aumentan el porcentaje de morbilidad y mortalidad como lo especificado
en la clasificacion de Spitz; aunado a su prematuridad y su bajo peso al nacer (menores de
1500g), cardiopatias congénitas mayores, dependencia a la ventilacion mecanica, y aquellos

pacientes con un long gap®

El mayor problema a largo plazo es la disfagia. Esta ocurre en casi la mitad de los pacientes.
el RGE ocurre en aproximadamente 48%. Es casi probable que todos los pacientes presenten
algin grado de dismotilidad esofagica con pobre peristalsis, pero mejora con los afios,
ademas de que los pacientes adquieren habitos de alimentacidn para lograr un adecuado paso
de los alimentos por el es6fago. Entre ellos siempre alimentarse con un vaso de agua y
adecuada masticacion para generar un bolo alimenticio blando sin residuos que puedan
obstruir el lumen esofagico ?

Casi todos los pacientes en su edad adulta llevan un estilo de vida normal, comparado con la
de la poblacion sana. Estudios no han identificado ninguna diferencia a nivel de salud fisica,
ni mental. Sin embargo, 1/3 de los pacientes reportaron que la AE tiene algun efecto negativo

en sus vidas, predominantemente relacionado con disfagia.

Complicaciones
Los predictores de complicaciones incluyen parto gemelar, necesidad de intubacion

prequirdrgica, peso al nacer menor a 25009, AE long gap, fuga de anastomosis, intubacion
postquirurgica mayor a 4 dias, dificultad para alimentacion a lo largo del primer mes, es por

esta razon que las complicaciones se pueden dividir en tempranas y tardias. ()
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En lo que respecta a las complicaciones tempranas incluidas fugas de anastomosis (13%-

16%), estenosis de la anastomosis requiriendo dilatacion esofagica de la misma hasta en un

80% y hasta un 13% requieres extraccion de cuerpos extrafios hasta un 53% se resuelven

posterior a una o tres dilataciones, FTE recurrente 3-14%. y disfagia " En la tabla tres se

especifica el manejo de la fuga de anastomosis

Tabla 3. Manejo de la fuga de anastomosis

Descripcion

Hallazgos

Hallazgo incidental por el

contrastado postquirdrgio. sin sintomas

clinicos

Fuga menor: drenaje de saliva por la sonda

estudio

de torax. pero nifio se encuentra bien

Fuga mayor: mediastinitis,

neumotorax o empiema

absceso,

Observe, no tratamiento especifico.

Continue la alimentacion

Cese de alimentacion oral. Inicio de
antibioticoterapia.

Va a cerrar espontaneamente.

Cese de alimentacion via oral. Antibidticos.
Puede requerir cirugia o drenaje. Inicie

nutricion parenteral total.

Nota: Fuente ’

En lo que se refiere a las complicaciones tardias, entre ellas se encuentran:

1. Reflujo gastro esofagico 30-70% 27 con un riesgo secundario de desarrollar

esofago de Barret hasta de un 9%. Hay una gran correlacion entre la ausencia de

peristalsis en el es6fago distal y el desarrollo de RGE. Van Wijk et al. Identificaron

que la relajacion del esfinter esofagico inferior es la causa mas comun de RGE,

retardo en el aclaramiento del bolo y vaciamiento gastricogs) Koziarkiewicz et al.

sugirio que se realizara la medicion del pH esoféagico en la endoscopia de seguimiento

de rutina para un diagnostico temprano de RGE'® La cirugia antireflujo se reserva

para aquellos pacientes con episodios a repeticion de broncoaspiracion con
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infecciones respiratoria y en aquellos que no toleran la el tratamiento médico o ha
fallado. -2

2. Tragueomalacia en un 10-25%, enfermedad pulmonar, siendo esta una complicacion
mas relacionada por defecto de la embriogénesis, esta puede llegar a ser moderada o
severa. Presentandose apnea y cianosis con dificultad para destetar del ventilador. Su
diagnostico se realiza mediante una endoscopia, tiende a mejor con la edad ¢

3. Hiperreactividad bronquial, lesiones en via aérea, acalasia y estenosis esofagica ()

Atresia de eso6fago en el adulto

El manejo de la AE a nivel de neonatologia, pediatria, nutricion y cirujanos es todo un reto
en su edad pediétrica, actualmente dado a su alto porcentaje de sobrevida, se debe dar una
adecuada transicién a su manejo y evolucion en su etapa adulta, ya que algunas de sus

morbilidades y/o complicaciones se les debe seguir dando tratamiento y evolucion.

El reflujo gastroesofagico, la principal complicacién que continlda persistiendo en la etapa
adulta. Siendo reportado en un 25% a un 75%. sy En un estudio la esofagitis esofégica se
encontro hasta en un 19% de los pacientes. (s por lo que la evaluacion endoscdpica se debe
considerar al menos una vez en los adultos con antecedente de AE. Sintomas respiratorios en
adultos, secundario a GRE es de un 5-3% con neumonia y un 4% con tos persistente.
Tratamiento con inhibidores de la bomba de protones, en algunas ocasiones a altas dosis,
desafortunadamente estudios a largo plazo en adultos demostraron pobre eficacia de la

funduplicatura (s.7)

La disfagia tiene una incidencia entre el 10% y el 85%, siendo un 78% de los pacientes que
tienen que adaptar sus habitos alimenticios donde el 61% incrementan la ingesta de agua
durante las comidas, comer mas despacio 49% y evitar ciertos tipos de alimentos en un 15%.
@o) Y dicha disfagia puede llegar a ser tan severa que contribuya en un bajo peso corporal.
Con un promedio de indice de masa corporal (IMC) de 21.3. Lo més preocupante es que el
deterioro nutricional se presento en un 62%, baja estatura en un 34% y bajo IMC en un 46%.

(1)
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La impedanciamanometria de alta resolucion ha transformado la investigacion de los
patrones de motilidad en pacientes con EA/TEF. Se han identificado tres patrones principales
de dismotilidad en nifios después de la reparacion de EA/TEF: contracciones distales (47 %),

aperistalsis (38 %) y presurizacion (15 %). (12)

Las cuatro principales razones de disfagia en estos pacientes son la estrechez en la
anastomosis, pobre motilidad esofagica, estenosis péptica y esofagitis eosinofilica ¢
Estenosis de la anastomosis es comun tanto en nifios como en adultos. El tratamiento de esta
estenosis es limitado. En un estudio con 93 pacientes el rango de éxito de dilatacion con
balon fue de un 90%. Algunos requiriendo hasta 5 dilataciones. ®® Algunos otros
tratamientos es la inyeccion de esteroides intralesionales con o sin dilatacion, aplicacion
topica de mitomycin ¢, incision endoscopica de la anastomosis asociado a stent esofagico. ©
Hipomotilidad esofagica inefectiva en el esdfago proximal es casi siempre uniforme en los
pacientes con AE y se puede deteriorar de la nifiez a la adultez. Demostrada por manometria
donde los hallazgos fueron hipomotilidad en todos los pacientes incluye un numero de ondas
peristalticas insuficientes en un 96% y sin peristalsis alguna en un 95%, y una baja amplitud
de la onda en un 95%. Como resultado el transito del bolo solido por el es6fago proximal

depende completamente de la gravedad y el lavado con liquido del bolo.

Este hallazgo también corresponde a un acido anormal y tiempo de aclaramiento del bolo a
nivel de los estudios de impedancia. Posiblemente dado a un nervio Vago anormal de
congénitamente o por dafio de la inervacion durante la intervencion quirdrgica. Sin embargo,
su causa principal se desconoce. A nivel histolégico si se ha demostrado cambios en la
inervacion intrinseca y extrinseca de ptes con AE. Viéndose hipoganglionosis, células
ganglionares inmaduras, expresion anormal de los mediadores neuronales y mitocondrias
anormales en el musculo liso esofagico. Ademas de una densidad disminuida de células de
Cajal en el musculo liso de los pacientes con AE. En algunos pacientes, la dismotilidad se
puede extender a la funcion gastrica con vaciamiento gastrico retardado y actividad

peristaltica gastrica alterada. ©
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Se han descrito complicaciones de los procedimientos quirurgicos de reemplazo esofégico.
La transposicion géastrica es la mas usada, en estudio se demostré que los participantes
presentaban mayor morbilidad y enfermedad crénica en la adultez con IMC bajo y requerian
de alimentacion suplementaria por yeyunostomia en un 13%. 1/3 requirieron dilataciones.
La anemia continla siendo un problema a largo plazo hasta en un 50%. ¥ problemas
respiratorios con un rango de severo a moderado de hiperreactividad de la via aérea a
enfermedad severa de pulmonar y bronquiectasias. Mayor indice de reflujo, disfagia y
sindrome de dumping. En pacientes con transposicion colénica presentaron cancer de colon.

Otra complicacion potencial incluye la elongacion del conducto queriendo revision. 1

El eséfago de Barret se ha descrito hasta en pacientes de 20 afios, asi como metaplasia
intestinal. Por lo que siempre se recomienda la endoscopia en edad adulta en ptes con AE.
La Sociedad Europea de Pediatria Gastroenterologia Hepatologia y Nutricion/Norte
Sociedad Americana de Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia y la guia de nutricion, asi
como Scheneider et al. recomienda seguimiento endoscépico en los adultos (después de los
15 afios) con AE cada 5 a 10 afios si no tienen datos de es6fago de Barret, cada 2 a 3 afios en
pacientes sintomaticos endoscopia con esofago de Barret. Cada 6 meses en pacientes con
esofago de Barret con displasia (s-20-24) A la fecha solo 3 casos de adenocarcinoma se ha

reportado. Otros recomiendan endoscopia alta seria a los 15, 30, 40, 50 afios.

La prevalencia de cancer esofagico de células escamosas se ha estimado ser 100 veces mayor
que en la poblacion normal. Estos pacientes tienen un rango de 36 a 68 afios. La patogénesis
de este cancer en pacientes con AE no esta claro, pero puede ser dado por inflamacion crénica
del cabo esoféagico superior por estasis prolongada. Finalmente 2 adultos con AE se han
descrito con neoplasia en el segmento de la interposicion col6nica. Un paciente presentd

adenoma tubular y el otro adenocarcinoma ©
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Recurrencia de la fistula es rara en nifios grandes o en adultos. Esta recurrencia es usualmente
en el sitio de la fistula original. En una serie de 5 pacientes, la recurrencia de la fistula ocurrio
alos 22, 35, 36, 40 y 52 afios. (3

Todos los pacientes presentaron tos y neumonia. La morbilidad a largo tiempo en

adolescentes y adultos jovenes con AE y recurrencia de la fistula es favorable. )

Transicion de la atencion de la nifiez a la edad adulta al igual que con muchas enfermedades
infantiles, la complejidad de cuidado requerido y potencial de complicaciones a largo plazo
dictar la necesidad de una transicion efectiva del cuidado de los nifios con AE hasta la edad
adulta. Un documento de posicion de hace 20 afios esboz6 cuidadosamente los supuestos y

principios de la atencién de transicion. Estos supuestos incluyen:

1. Latransicion es un proceso activo multifacético que atiende los aspectos médicos,
psicosociales y educativos/necesidades vocacionales de los adolescentes a medida
que pasan del centro pediatrico al sistema de atencion de la salud centrado en el adulto

2. Latransicién procede a diferentes tasas para diferentes individuos y familias; y

3. la transicion es mas complejo y generalmente mas dificil para aquellos con mas
limitaciones funcionales severas o condiciones médicas mas complicadas. En una
enfermedad tan potencialmente compleja y como la AE, un tema critico se convierte
en ensamblar y organizar las habilidades y los recursos necesarios para lograr estos
objetivos y equilibrar esto con aspectos como los son gastos, tiempo y mano de obra
necesaria. un tema mas relevante para el presente es qué servicios de la transicién se

pueden proporcionar en persona o virtualmente.

Los pacientes con AE pueden esperar vivir mucho tiempo vidas saludables, sin embargo, la
magnitud quirdrgica de su terapia inicial, las complicaciones cronicas que pueden sobrevenir
de este trastorno y su correccion, y el potencial para anomalias congénitas adicionales
perjudiciales para la salud exigen una vida de atencion médica y supervision por largo tiempo

de vida.
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Marco metodoldgico

La presente investigacion, se basé en un estudio de tipo descriptivo de revision bibliogréafica

de literatura relacionada con la AE, en este aspecto la revision sistematica:

“Son una forma de investigacion que recopila y proporciona un resumen sobre un
tema especifico (orientado a responder a una pregunta de investigacion); se deben
realizar de acuerdo con un disefio preestablecido. En las RS, el centro de estudio no
son pacientes sino los estudios clinicos disponibles en los recursos electronicos

(Bases de datos — metabuscadores, literatura gris, actas de congresos, etc.)”’*’

Para sustentar el tema de investigacion se utilizaron articulos cientificos de la web, tesis de
estudio, bases de datos, a nivel nacional e internacional. Como motores de blsqueda se
utilizaron bases de datos como EBSCO host
(Medline, MedicLatina, Rehabilitation & Sports), PEDro, Dialnet,
Mendeley y PubMed. Para ello, se utilizaron los siguientes criterios de inclusion y
exclusion.

Tabla 4. Criterios de inclusion y exclusion

Criterios de inclusion Criterios de exclusion

Articulos actualizados de revision o series  Estudios en animales,
de casos; en idioma inglés, espafol
Acrticulos publicados después de 2000 Series de casos con menos de 5 casos

Ensayos académicos

Nota: Fuente. Elaboracion propia.
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Se realizaron busquedas manuales de articulos en busca de informes adicionales para un total
de 150, luego de la clasificacion por criterios, finalmente se incluyeron un total de 28 estudios

y revisiones bibliogréaficas, la sintesis se detalla en la figura 18.

Figura 18. Diagrama de flujo de identificacion y seleccion de publicaciones cientificas

Pubhted. Scielo

90 48

Tatal: 150 \

|

Lechsra de resdimenes |
reyisidn ded idamia, v del excluidas: 90
criteriode antiguedad.

l

Total: 60

|

aguellos que se reladonan
directamente con el abjeto excluidas: 33
d esbudia.

b

Total de articulos
aplicables: 28

Nota. Fuente: Elaboracion propia.
Con la recopilacién de informacion se propone un protocolo para el manejo de los pacientes
con diagnoéstico de atresia de esofago en el Hospital Nacional de Nifios, Carlos Saenz

Herrera.
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Discusion de resultados

La atresia esofagica y la fistula traqueoesofagica es una malformacién congénita que
continta siendo un gran reto quirargico para los cirujanos. Las complicaciones de estas
anomalias pueden conducir a un aumento morbilidad y mortalidad, por lo que los médicos
deben estar familiarizados con el diagndstico y manejo de estas patologias. Se debe tener una
adecuada compresion de esta patologia para mejorar los resultados. Dominio de sus signos y
sintomas, clasificacion métodos de estudio de diagnostico, las opciones de intervencion
quirdrgica para estos pacientes, reconocimiento y tratamiento temprano son imprescindibles

para proporcionar a los pacientes la mejor oportunidad para recuperarse. 7

La cirugia para la AE habia a evolucionado, donde el porcentaje de supervivencia ha dado el
resultado esperado. La operacién de anastomosis primaria, que escribieron Ladd y Swenson,
realizada a través de un abordaje postero lateral derecha, es sin duda la operacién de eleccion
cuando sea factible. 4y Hoy en dia la mayoria de los pacientes se lleva a cabo la anastomosis
tempranamente al nacimiento in embargo un 10% de ellos nace con una brecha amplia entre
ambos cabos esofagicos y acé es cuando no se logra realizar esa anastomosis de inmediato.
Llevando a estos pacientes a una gastrostomia, métodos de elongacion esoféagica y cuando
existe una FTE, la ligadura de esta. Este eséfago insuficiente requiere de una reparacién
retardada que pospone la alimentacion oral, con riesgo aumentado de desdrdenes orales con

broncoaspiracion.

Diferentes técnicas quirdrgicas se han descrito, entre ellas: anastomosis retardada posterior a
un crecimiento espontaneo del eséfago o después de elongaciones, remplazo esoféagico con
tubos gastrico, ascenso gastrico, transposicion, coloplastia o yeyunoplastia. No existe un
consenso en cual es el manejo quirdrgico que se debe realizar. ¥ El momento de la
reparacion quirdrgica retardada de la AE long gap es muy variable, se han reportad casos de
6 semanas hasta 9 meses, para permitir el crecimiento del esofago. Se propone realizar la
anastomosis cuando la distancia entre los dos extremos esofagicos sea menor de 2cm o de

dos cuerpos vertebrales 1®)
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La mortalidad en estos pacientes puede alcanzar hasta un 16%, en su mayor parte por sus
malformaciones congénitas asociadas (58%). (1s) Las principales secuelas a largo plazo son
principalmente digestivas (RGE), estenosis de la anastomosis, disfagia y dismotilidad,
retraso en el crecimiento, dependencia nutricional con necesidad de suplemento alimentario,
condiciones respiratorias (asma, traqueomalasia, infecciones pulmonares). Que impactan la

calidad de vida (escuela, deporte etc.) @9

Por lo que su seguimiento posterior a la cirugia debe ser igual de importante que su cuidado
neonatal. Con un seguimiento multidisciplinario por parte del cirujano, pediatra, terapia

respiratoria, terapia de deglucion, y gastroenterologia. (1s-19)

Protocolo
Con la revision de la bibliografia, libros de texto y articulos cientificos se propone un
protocolo para el manejo de los pacientes con diagndstico de atresia de eséfago.

La madre gestante mediante estudios prenatales que se le diagnosticé atresia de es6fago a su
hijo; se debe coordinar el nacimiento del paciente se de a nivel de un centro hospitalario nivel
terciario. Para un abordaje oportuno y traslado al Hospital Nacional de Nifios, donde se dara

un manejo multidisciplinario del paciente.

Dar educacion y explicar ampliamente a los padres de el diagndstico de atresia de es6fago,
desde que se establece el diagnostico de mismo, ya sea prenatal o al nacimiento. Al
nacimiento se coloca una sonda por boca con la imposibilidad para avanzar la SOG mas all&
de 10 cm- 15 cm. Usando el aire como medio de contraste en el cabo proximal. nacimiento
se confirma el diagnéstico con radiografia AP de torax. La ausencia de aire en tracto
gastrointestinal sugiere atresia sin fistula. Si hay FTE se observa aire en estomago en la placa
simple de abdomen

Si se considera necesario, se puede realizar un estudio con medio de contraste hidrosoluble
0,5 a 1cc para confirmar el diagndstico (tomar en cuenta el riesgo de aspiracion del medio de

contraste).
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Cuidados en la unidad de cuidado intensivo neonatal.

1.

2
3.
4

10.

11.

Mantener en incubadora con cabeza elevada a 45 grados.

NVO

Liquidos 1.V. 80 cc/kg/dia con solucion glucosada 10%.

colocar y verificar posicion y permeabilidad de la sonda de Replogle y mantener a
succion continua.

Acceso venoso central y arterial, idealmente desde el preoperatorio

Identificacion y manejo apropiado del dolor

En caso de VMA. Se debe indicar con cuidado y solo si realmente es necesario. Ya
que la presion en VA se debe evitar. Si la requiere utilizar presion media de via aérea
(MAP) mas bajas o bien ventilacion con volumen garantizado 5 mL/kg, valorar segln
gasometria necesidad de ventilacion de alta frecuencia. Evitar ventilacion no
invasiva.

Laboratorios prequirdrgicos: Hemograma, grupo y Rh, glicemia, calcio, Nu y creat.
Ecocardiograma (necesario para excluir cardiopatia congénita y determinar la
posicién del arco aortico. 5% de los pacientes con AE tienen arco adrtico del lado
derecho. Ademas, pueden tener otras anomalias vasculares, incluyendo doble arco
adrtico, aorta circunfleja y/o arteria subclavia derecha aberrante. En casos de
cardiopatias congénitas complejas considerar Angiotac o cateterismo cardiaco (segun
criterio de cardiologia y cirugia cardiaca).

US de abdomen (Para evaluar la presencia, ubicacion y anatomia de los rifiones e
identificar anomalias genitourinarias (hasta en un 30%). Las anomalias intestinales
incluyen atresia, estenosis pilorica y malformaciones anorrectales. Se ha reportado
atresia duodenal en 2% a 5% de pacientes, sospechar si se observa una doble burbuja
en la radiografia de abdomen

Traqueo broncoscopia. Es mandataria, puede reportar FTE proximales o distal,
anomalias del tracto respiratorio, alteraciones en las cuerdas vocales o hendiduras de
la via aérea. Si se presenta importante fuga aérea por la FTE se puede ocluir con un

cateter Fogarty
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12. Estratificar riesgo de sepsis, tomar hemocultivos y tratamiento con antibioticoterapia
empirica hasta ver evolucién y cultivos (48 horas).

Consideraciones preoperatorias
Consideraciones importantes al momento de determinar cirugia:
1) Peso del paciente y estabilidad clinica
- Pacientes fisiologicamente inestables y prematuros (15009) requieren ligadura de la FTE y
gastrostomia, ya que la ligadura y anastomosis esofagica en estos pacientes se asocia con
aumento de la morbilidad. Estos pacientes tendran reparacion tardia de la AE cuando se
estabilicen y el peso sea > 2000 gramos. En los pacientes estables se debe realizar reparacion
primaria en las primeras 48h de vida.
- Administrar antibidticos preoperatorios 1.V. (Oxacilina)
2) Atresia de Esdfago de brecha amplia (Long gap)
a) En aras de preservar el es6fago nativo se recomienda reparacion por estadios, se realiza la
gastrostomia al nacimiento. Con anastomosis primaria retardada. Se hace la primera
medicion de cabos a las dos semanas de haberse realizado la gastrostomia, se realizan
medicion de cabos con dilatador en cabo esofagico proximal y endoscopio flexible en el cabo
inferior con fluoroscopia. Posteriormente a los 2meses de edad, 3er medicion 15 dias
después. Planear anastomosis cuando la distancia entre cabos sea < 2 cuerpos vertebrales. Si
no presenta dicha distancia se propone una cirugia de elongacion esofagica con traccion
interna de los cabos esofagicos con traccién de estos cada 3 a 5 dias. Todo lo anterior con
intencion de lograr anastomosis en los primeros 3 meses de vida (mayor crecimiento

esofégico).

En caso de que se deba realizar sustitucion esofagica se recomienda la transposicion gastrica
con asistencia laparoscopica. Esta cirugia debe incluir piloroplastia y si la alimentacion
simulada no da los resultados esperados, es necesaria una yeyunostomia

la opcion viable es la interposicién yeyunal, que permite la motilidad intrinseca y provoca

menos complicaciones pulmonares que otras técnicas de sustitucion. Durante esta cirugia se
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utiliza un pediculo vascularizado en el caso de neonatos, mientras que microanastomosis. En
el caso de nifios mayores

b) Realizar gastrostomia en primeros dias de vida, retrasar en RN prematuros (5 — 7 dias)
para disminuir riesgo de Hemorragia intracraneana. Estimular succién no nutritiva
(simulada) de manera temprana para prevenir disfuncién motora oral.

La técnica de Kimura, miotomias circular division géstrica no son recomendadas. La
interposicion colénica se debe evitar. ?%

d) Iniciar tratamiento por IBP para reducir riesgo de esofagitis. (1mg/kg una cada dia)

Manejo quirargico.
Si el paciente se encuentra estable el procedimiento se debe realizar en horas laborales (no
en tiempo extraordinario) para contar con el manejo interdisciplinario que requieren estos

pacientes.

Toracotomia.

Se debe colocar al paciente de decubito lateral izquierdo se realiza incision infraescapular,
ya sea horizontal o en forma de U (Bianchi)

Si existe un arco aortico derecho se realiza la toracotomia izquierda

Se ingresa a nivel del 4to EIC. Transpleural. Se realiza la diseccion del cabo esoféagico
inferior con ligadura transfictiva y seccion de la FTE. Posteriormente diseccion del cabo
esofagico superior con anastomosis T-T de ambos extremos esofagicos en una sola capa. Con
sutura absorbible. Se pasa una sonda de silastic transanastomética Se coloca sonda de tdrax
12 o pigtail 8. (no se requiere de rutina)

Técnica toracoscépica

El riesgo de que el pte presente hipercapnia y acidosis, secundaria a esta técnica es baja, ya
que la insuflacién con CO2 es sumamente baja durante el procedimiento. No se recomienda
que el procedimiento se extienda mas de 3 horas y que la presion de insuflacion de CO2 no

sea mayor de 5mmHg1?
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El paciente se debe colocar en una posicion prono modificada con elevacién de
aproximadamente 30-45 grados el hemitorax derecho. Inicialmente un puerto de 5mm se
coloca en el 5to espacio intercostal (EIC) posterior a la punta de la escapula. Dos puertos de
trabajo son colocados, para lograr un angulo de 90 grados en el sitio donde se realizara la
anastomosis. El superior de 5mm para permitir el uso de la clipadora de 5mm y dispositivos
de energia. El puerto inferior colocado 1 o 2 EIC debajo y ligeramente posterior al puerto de
la camara. ?? En algunas ocasiones se debe colocar un 4to puerto para la retraccion

pulmonar. (23

Manejo Posoperatorio

1. Ventilacion:

a. Se puede esperar requerimientos de mayores pardmetros ventilatorios como resultado de
la manipulacion de las vias respiratorias, lo cual deberia mejorar dentro de las 24 horas.

b. No existe un beneficio de la intubacion prolongada después de la reparacion de TEF y EA,
a menudo se relaciona con otros problemas o complicaciones coexistentes.

c. En caso de extubacién y posterior necesidad de soporte ventilatorio, considere con

precaucion la ventilacion no invasiva (puede aumentar la presion sobre la anastomosis).

2. Manejo de Liquidos:
a. Los requisitos de liquidos se basan en el peso y diuresis del paciente, pueden estar elevados
como consecuencia de las pérdidas posoperatorias.

b. Evitar la sobrecarga de volumen (empeora la relacion V/Q).

3. Nutricion

a. NPT: garantizar aporte de liquidos, proteinas y calorias hasta que se pueda iniciar la
alimentacion enteral.

b. Se inserta sonda transanastomética en el transoperatorio, la alimentacion a través de la

sonda se progresa lentamente dependiendo de la localizacion de esta:

e ubicacién en estomago: iniciar NEM en PO # 2 hasta realizar esofagograma.
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e posicion es transpildrica, iniciar en PO # 2 y avanzar 20 a 30 cc/kg/dia. c. Realizar un
esofagograma en el PO # 7 para confirmar la integridad de la anastomosis, si el
estudio demuestra ausencia de fugas y/o estenosis severa de la anastomosis, remover
la sonda e iniciar alimentacion oral.

4. Cuidados especificos

a. Ventilacion mecanica y con la flexion del cuello para reducir la tension de la anastomosis.
b. Cuando la anastomosis se ha realizado bajo tension, se debe manipular en bloque y se
sugiere mantener paralizado por 3 — 5 dias. %

Tratamiento:
-Manejo Médico: Antagonistas de histamina-2 (AH2) y los inhibidores de la bomba de
protones (IBP), siento éstos la primera linea de tratamiento, debido a su superior capacidad
de bloqueo de acido.
Este medicamento se recomienda durante el primer afio de vida o mas, dependiendo de la
persistencia del RGE.

e -Manejo quirdrgico del RGE

a) Funduplicatura:
Los pacientes con AE tienen mala motilidad y aclaramiento esofédgico. La funduplicatura
puede empeorar la estasis esofagica al prevenir el aclaramiento esofagico impulsado por la
gravedad y a su vez agravar los sintomas respiratorios.

e Indicaciones:

. Estrechez de la anastomosis recurrente (sobre todo en paciente con AE “long gap”)
. Pobre control de la ERGE a pesar de dosis maxima de IBP

. Dependencia de alimentacién transpilérica por largo tiempo

A W N P

. Crisis cianoticas recurrentes

e Estudios por realizar antes del procedimiento:
1. Transito gastrointestinal (TGI)
2. Endoscopia con biopsia

3. pHmetria.
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e Estudios para el seguimiento de la ERGE:
1. pHmetria e impedancia: Gold estandar para el diagnéstico de ERGE. Es util para evaluar
severidad y presencia de sintomas asociados a ERGE en AE.
2. Endoscopia: 80% de pacientes con AE presentan esofagitis de moderada a severa, o
metaplasia gastrica. Se recomienda realizar controles endoscépicos incluso en aquellos
pacientes que hayan sido sometidos a funduplicatura.
3. Seguimiento endoscopico es mandatorio. ¢Cuando?:
- A) Asintomaticos:
1. Al descontinuar tratamiento antiacido (1 afio de vida)
2. Antes de los 10 afios
3. Antes de la transicion a hospital de adultos
- B) Sintomadticos: al diagndstico de: disfagia, sintomas respiratorios, problemas de la

alimentacion y falla para progresar.

e Disfagia
Para el diagnostico se recomienda el TGl y endoscopia con biopsia.
El tratamiento de la disfagia debe realizarse de acuerdo con la causa subyacente. Las opciones
incluyen:
1. Terapia de lenguaje para adaptacion alimentaria
2. Tratamiento de la esofagitis (péptica, eosinofilica o infecciosa)
3. Proquinéticos
4. Reparacion quirdrgica de anomalias vasculares
5. Alimentacion por sonda de gastrostomia

6. Dilatacion de la funduplicatura

Seguimiento al egreso
El manejo debe ser guiado por un equipo multidisciplinario que incluye: cirugia pediatrica,
neonatologia, gastroenterologia, otorrinolaringologia, neumologia, neurodesarrollo,

nutricion y terapia de lenguaje.
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Una semana antes del egreso de la UCIN realizar endoscopia flexible, para determinar si
existen estenosis y/o fistula traqueoesofégica residuales.
- Referencia Pediatria de localidad —

Referencia EBAIS para vacunacion
- Terapia de Lenguaje: citas a los 2 meses, seguimiento 3 — 4 meses y previo a inicio de
ablactacion.
- Nutricion: 1 mes postegreso, Seguimiento cada 3 - 4 m segun evolucion, Cita previa al
inicio de la ablactacion.
- Cirugia de Torax:2 meses post egreso, 6 meses para Vo Bo inicio de ablactacion, Al afio
(tolerancia a so6lidos), Control anual hasta los 13 afios (transicion a hospital de adultos). En
cada cita valorar la necesidad esofagograma.
- Gastroenterologia: gastroscopia y monitoreo de pH-impedanciometria a los 6 meses, luego
a los 12 meses, 5, 10 y 13 afos (transicion a hospital de adultos). Valorar suspender
tratamiento con inhibidor de bomba de protones al afio.
Se recomienda el seguimiento en adultos después de los 15 afios de edad endoscopia cada 5
a 10 afos si no tienen datos de esdfago de Barret, cada 2 a 3 afios en pacientes sintomaticos
endoscopia con eséfago de Barret. Cada 6 meses en pacientes con esdfago de Barret con
displasia. %627
-Neumologia: 2 meses post egreso y al afio (aln en pacientes asintomatico)
Comunicacion abierta con el Pediatra a cargo, en presencia de sintomas respiratorios, para

realizacion de broncoscopia y/o espirometria

Si hay presencia de estenosis de la anastomosis diagnosticada por endoscopia 0 estudio
contrastado. Se debe realizar dilatacion hidrostatica con balon o dilatacion semirigida. Se
debe realizar en sala de operaciones con intubacidn endotraqueal y bajo anestesia general.

Si la estenosis es recurrente. El limite de dilataciones es 5 8 Posteriormente se debe
considerar una funduplicatura. Valorar el uso de mitomicin C o esteroides Se plantea el
siguiente flujograma con el manejo quirdrgico tomando en cuenta la edad, el tipo de AE y el

peso del paciente.



Figura 19. Flujograma con el manejo quirdrgico tomando en cuenta la edad, el tipo de AE y el peso del paciente.
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Conclusiones

La AE, es una malformacion congenita, cuyo tratamiento ha evolucionado
drasticamente en el pasar de los afios, de haber sido una patologia con un desenlace
casi fatal hasta hoy en dia donde el 95% llegan a la adultez, gracias al avance en la
cirugia cuidado neonatal y soporte nutricional

Los pacientes recien nacidos de pretérmino, y aquellos menores de 1500¢g de peso se
les debe dar un manejo quirdrgico retardado, esperando su estabilidad y ganancia de
peso, para de esta forma procurar tener mejores resultados quirdrgicos y disminuir el
porcentaje de complicaciones.

En la actualidad el abordaje quirdrgico que mas se ha utilizado es la toracoscopia ya
que se logra una mejor vision de los cabos esofagicos con facilidad de su diseccion,
siempre tomando en cuenta que el tiempo quirtrgico debe ser menor de 3 horas por
el riesgo de desequilibrio hidroelectrolitico.

Las tres principales complicaciones tempranas son: fugas de anastomosis, estenosis
de la anastomosis, FTE recurrente y disfagia. Y tardias la disfagia, el RGE y la
estenosis en el sitio de la anastomosis.

La AE con long gap, es una malformacion congeénita con poca frecuencia a nivel
mundial, por lo que hay escasa experiencia quirtrgica, y la ausencia de un estudio
multicéntrico, ha hecho que la informacidn sea limitada siendo dificil establecer cual
técnica quirdrgica de elongacion es la mas eficiente para el abordaje de estos
pacientes. Sin embargo, la técnica de elongacion mas utilizada por la APSA
(American Pediatric Surgical Association) es la técnica de Foker.

La atresia esofagica de brecha amplia (long gap) es una de las enfermedades mas
desafiantes en el campo de la cirugia pediatrica. Se sigue estudiando y explorando
activamente muchas terapias y técnicas potenciales, tanto en modelos animales como
en neonatos por lo que se debe estar en continua actualizacion del tema.

Se identificaron altas tasas de complicaciones en nifios con AE, con dismotilidad

esofagica presente en la mayoria de los pacientes. EI aumento de la supervivencia,
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con los consiguientes plazos més largos para desarrollar morbilidades, hace que los
regimenes de seguimiento estandarizados deban ser més estrictos.

No se ha llegado a un conceso mundial para establecer la cuanta distancia entre cabos
esofagicos debe haber para decir que una atresia de es6fago e de brecha amplia (long
gap), sin embargo, si se llega a la conclusion que es cuando existe una distancia
amplia que no permite la anastomosis sin tension.

En los pacientes que presentan RGE y disfagia, se recomienda realizar endoscopia en
los pacientes sintomaticos cada 2 afios.

El tiempo de hospitalizacion de estos pacientes con AE, es muy variable ya que
depende de las morbilidades asociadas con sus malformaciones congénitas, peso al
nacer y complicaciones quirdrgicas

Desordenes de alimentacion son mayores en los pacientes de AE con brecha amplia
(long gap) con problemas para la deglucién de alimentos tanto solidos como liquidos.
Sabiendo que las funciones motoras sensoriales normalmente se desarrollan dentro
de los 12 a 24 meses de edad. La introduccién tardia de la dieta en estos pacientes

afecta la adquisicion de las habilidades de alimentacion y deglucion.
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