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1.- RESUMEN

La atresia de esofago es una falta de continuidad del tubo esofagico, pudiendo ir
acompafnada o no de fistula traqueoesofagica; el tipo mas frecuente es el lll, que asocia
atresia proximal y fistula traqueoesofagica distal, llegando a presentarse en el 86% de

los casos.

Aunque no se conoce con certeza su etiopatogenia, las teorias que tratan de explicar
su aparicion situan la causa en un fallo del desarrollo embrionario. En los casos de
asociacion sindromica si que se ha visto una relacion con la mutacion de varios genes
o cromosomas (trisomias de los cromosomas 18 y 21 principalmente, y mutaciones en
los genes MYCN, CHD7, SOX2 y MID1).

Prenatalmente, la atresia de eséfago se puede presentar como polihidramnios. Tras el
nacimiento, se caracteriza por una falta de paso de la sonda nasogastrica, un exceso
de secreciones orales, distress y dificultad respiratoria, tos cianosante, atragantamiento
con la alimentacion o neumonias aspirativas. Esta relacionada hasta en un 50% de los
casos con otras malformaciones congénitas, como los sindromes de VACTERL y
CHARGE. La clinica, junto con radiografia (el contraste sera de gran ayuda) compatible,

ofrecen la mayoria de los diagnésticos; diagnosticandose solo un 30% prenatalmente.

La resolucion del cuadro es quirurgica, consistiendo en conseguir la continuidad
esofagica y el cierre de las fistulas. Las principales secuelas postquirurgicas son el RGE
y la estenosis esofagica, que se pueden resolver mediante funduplicatura de Nissen y
dilataciones esofagicas, respectivamente. En cualquier caso, la mayoria de pacientes

presenta un buen pronéstico a largo plazo, con alimentacion y desarrollo normales.

Por medio de un estudio observacional retrospectivo de los pacientes con diagndstico
de atresia de esoéfago intervenidos quirdrgicamente por el Servicio de Cirugia Pediatrica
del HCUV entre los afios 2010 y 2020, se ha analizado la frecuencia de los diferentes
subtipos de atresia, asi como la incidencia de los diversos sintomas y secuelas a corto
y largo plazo, la necesidad de reintervenciones, entre otros datos. Para ello se han
empleado distintas variables cuantitativas y cualitativas.

Se ha llegado a la conclusién de que el subtipo Il de atresia es el mas frecuente; el RGE
y la estenosis son las secuelas mas prevalentes; hay una evidente asociacién con

malformaciones congénitas y sindromes malformativos.

Palabras clave: atresia de esoéfago; fistula traqueoesofagica; reflujo gastroesofagico;
sindrome VACTERL, sindrome CHARGE.



2.- INTRODUCCION. ATRESIA DE ESOFAGO

La atresia de esofago (AE) consiste en la falta de continuidad del tubo esofagico, que

puede ir asociado o no a fistula traqueoesofagica.

2.1. ETIOPATOGENIA

La atresia de esofago y la fistula traqueoesofagica son patologias aun hoy de etiologia
desconocida. Aunque existe controversia a este respecto, la base morfogenética parece
residir en un reordenamiento del intestino anterior proximal en dos tubos separados, uno
ventral, el respiratorio (la traquea), y otro dorsal, el tubo gastrointestinal (el eséfago). La
correcta formacion de este proceso depende de una adecuada expresion temporal y
espacial de determinados patrones de genes; una alteracion en éstos es la causa que
subyace a la aparicion de esta enfermedad, y explica la alteracion en la separacion y
formacion del mencionado intestino anterior.

Tres son las principales teorias que tratan de explicar lo anteriormente expuesto. La
primera de ellas atribuye las malformaciones traqueoesofagicas a un fallo en el
crecimiento traqueal, cuyo resultado es un sobrecrecimiento compensatorio del intestino
anterior con unas yemas broncopulmonares que se originan directamente de él. La
segunda teoria propone un fallo en el proceso de separacién que divide al intestino
anterior en una traquea ventral y un eséfago dorsal como causa de esta patologia. La
tercera teoria asume que el eséfago se desarrolla inicialmente como una estructura
separada que mas tarde se vuelve atrésica secundariamente a un evento aun por
determinar, y explica las fistulas traqueoesofagicas como un modo de restablecer la
continuidad del tracto gastrointestinal (1)(2).

La relacién con otras anomalias sugiere un trastorno generalizado de la embriogénesis,
asi como la exposicion a varios factores ambientales, ya sean ciertos medicamentos o
algunas enfermedades infecciosas, pero no se ha logrado identificar de manera
consistente ningun factor externo. Se han notificado anomalias cromosémicas en el 6-
10% de los pacientes con atresia de esofago, siendo en su mayoria trisomias (sobre
todo 18 y 21). Y aunque no se ha descrito ningun defecto cromosdmico especifico como
factor etiolégico probado, sin embargo, recientemente se han implicado cuatro genes
(MYCN, CHD7, SOX2 y MID1) en la etiologia de la atresia esofagica sindrémica (3).

2.2. EPIDEMIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

Se estima que ocurre en uno de cada 3.000-4.500 recién nacidos (RN) vivos, siendo el
30% prematuros (4)(5).



Existe un ligero predominio en varones (6)(7), y un mayor riesgo en primogénitos y al
aumentar la edad materna. No obstante, cuando se excluyen los casos de etiologia
cromosomica, no hay una clara evidencia de la relacién entre atresia de esofago y la
edad materna (4)(5).

2.3. CLASIFICACION

Se pueden considerar cinco tipos distintos de atresia esofagica, de acuerdo con la
clasificacion de Ladd (tal y como se puede apreciar en la Figura 1. Disponible en Anexo
1):

- Tipo I: atresia sin fistula (8%)

- Tipo II: atresia distal con fistula proximal (1%)

- Tipo lll: atresia proximal y fistula distal. Es el tipo mas frecuente, llegando a
representar en torno al 86% de los casos.

- Tipo IV: doble fistula (1%)

- Tipo V: fistula sin atresia (por lo que también es considerado como tipo “H”; 4%)

Los tipos | y Il suelen ser atresias con larga distancia entre los cabos, denominadas
también atresias “long-gap”, lo que las hace mas dificiles de reparar en el periodo
neonatal inmediato (2)(5)(8).

2.4. PRESENTACION CLINICA

Prenatalmente, la atresia de esofago se puede manifestar como casos de
polihidramnios durante el embarazo, pues debido a ésta el feto no podra deglutir el

liquido amnidtico.

Una vez se ha dado a luz, lo mas frecuente es encontrar una presentacion caracterizada
por la imposibilidad de paso de la sonda nasogastrica (SNG) al estdbmago (lo cual se
comprobara radiograficamente. Ver Figura 2), un exceso de secreciones orales en el
RN y cuadros de distress y dificultad respiratoria (con fendmenos de tiraje, aleteo nasal,
etc). También pueden presentar tos cianosante y atragantamientos con los intentos de

alimentacion.

Ante un abdomen distendido, con timpanismo y relleno de aire, la sospecha sera de

fistula distal.

Por el contrario, si el abdomen esta excavado, nos encontraremos ante una fistula

proximal o una atresia “pura” (sin fistula).



En los casos de fistula sin atresia, es muy probable que los nifios presenten tos
frecuente, como sintoma de las recurrentes neumonias aspirativas que suelen sufrir y

que pueden poner en riesgo su vida (2)(4)(8).

Figura 2. Radiografia de térax de un RN con atresia de

esofago. Se aprecia SNG con un bucle en el bolsén

esofagico superior.

Ademas, la atresia de esofago se ve relacionada hasta en un 50% de los casos con
otras malformaciones congénitas, como son los denominados sindromes de VACTERL
(malformaciones a nivel vertebral, anorrectal, cardiaco, traqueal, esofagico, renal y de
miembros) y CHARGE (coloboma, malformaciones cardiacas, atresia de coanas,
retraso psicomotor y/o del crecimiento, hipoplasia de genitales, malformaciones
auriculares y/o sordera). Por lo que es importante el examen fisico al nacimiento, sobre
todo de miembros y periné, asi como realizar radiografias de térax y abdomen, ecografia

y ecocardiograma (2)(4)(5)(9).

2.5. DIAGNOSTICO

El diagnostico prenatal de la patologia intestinal es un tanto limitado, no siendo
diagnosticados gran parte de los casos hasta los momentos finales de la gestacién o,
incluso, después del nacimiento. En el caso concreto de la atresia esofagica, se estima
que el porcentaje de diagndsticos prenatales es aproximadamente un 30% segun las
series (2)(10).

Para este diagnodstico prenatal, es util el control ecografico trimestral del embarazo. En
él se puede sospechar esta enfermedad mediante signos indirectos, como es el
polihidramnios, que estara presente hasta en un 50% de los casos; asi como una
camara gastrica pequefia o ausente (mas relacionado con la atresia sin fistula), o una

bolsa esofagica superior dilatada con extremo ciego (“signo de la bolsa”) (2)(10)(11).

A nivel prenatal, también seran utiles la resonancia magnética fetal de confirmacion y el
analisis del liquido amniético, pues la ecografia por si sola tiene una alta tasa de falsos
positivos (2)(10)(11).



El diagndstico definitivo nos lo puede ofrecer la radiografia de abdomen, en la que se
puede observar la SNG enrollada en el bolsén esofagico (Figura 2). En caso de existir
aire a nivel abdominal, sera logico pensar en una fistula entre la traquea y la porcion
distal del esofago. La radiografia con contraste hidrosoluble puede ser de gran ayuda.
Por otro lado, las fistulas pueden ser demostradas por broncoscopia, técnica

especialmente util en el caso de fistulas en “H” (2)(4)(8).

2.6. TRATAMIENTO PREQUIRURGICO

Al nacimiento, y previo al tratamiento quirurgico resolutivo, es conveniente poner al
paciente con la cabeza elevada unos 30-45° y con una sonda con doble luz y aspiracion
continua, para prevenir posibles broncoaspiraciones. Ademas, debe suspenderse la

alimentacion oral, siendo util en algunos casos la realizacién de una gastrostomia (2)(8).

2.7. TRATAMIENTO QUIRURGICO

El tratamiento ha de ser eminentemente quirdrgico y urgente, a fin de evitar aspiraciones

y cuadros de neumonitis secundarias.

La cirugia consistira en conseguir la continuidad del es6fago y cerrar la o las fistulas en
caso de existir éstas (Figura 3. Disponible en Anexo 1). Para ello, generalmente solo es
necesaria una unica intervencién con dos pasos diferenciados. En un primer paso se
realizara broncoscopia para localizacion y diseccion de la fistula; y una vez cerrada y
seccionada la fistula, se procede a realizar la anastomosis término-terminal esofagica.
Generalmente la anastomosis se realiza sobre SNG, que sirve como guia, y también

sera util para la alimentacién postquirurgica.

El abordaje se realiza mediante toracotomia (posterolateral o mediastinica derecha

sobre 4° o 5° espacio intercostal) con abordaje extrapleural.
En ocasiones es necesario colocar un tubo de drenaje toracico (2)(7)(11)(12)(13).

Menos habitual es el abordaje por toracoscopia, aunque revisiones recientes han
demostrado una inexistencia de diferencias entre los dos abordajes en cuanto a tasas

de complicaciones intra y postoperatorias (2)(11).

Si se trata de una atresia “long-gap”, puede requerir técnicas como: plastia esofagica de

alargamiento en cabo proximal, anastomosis primaria diferida o sustitucién esofagica

(2)(11)(12).



2.8. CUIDADOS Y TRATAMIENTOS POSTQUIRURGICOS

A partir del 2° 0 3° dia tras la intervencion se puede plantear el inicio de la alimentacion
a través de la SNG (aparte de la alimentacién gastrica o yeyunal por medio de sonda
transanastomatica, también se puede plantear nutricion parenteral total o alimentacion
mediante gastrostomia). Hacia el 5°-7° dia se suele realizar esofagograma para
comprobar la integridad de la anastomosis y descartar la presencia de fugas. Si no hay
ningun hallazgo patologico y la exploracion resulta satisfactoria, se puede ir
comenzando con la alimentacion oral. Si no hay ningun drenaje, también se puede retirar

el tubo toracico (en caso de haberse requerido) (7)(8).

2.9. SECUELAS Y EVENTOS POSTQUIRURGICOS

La principal secuela asociada a la resolucion quirdrgica de esta patologia es la aparicidon
de reflujo gastroesofagico (RGE); aunque también pueden aparecer alteraciones de la
motilidad esofagica, fugas anastomoticas, disfagia, dolor toracico, estenosis a nivel de
la anastomosis (que necesitaran de dilataciones en algunos casos), fallo de medro,
neumonia aspirativa, esofagitis y traqueomalacia. No es raro encontrar problemas para

la alimentacién asociados a la disfagia (2)(14)(15).
Hay que tener en cuenta también posibles recurrencias de la fistula.

Ademas, cabe destacar la importancia del seguimiento postquirurgico de estos
pacientes, pues debido a la técnica quirdrgica y su abordaje pueden presentar
escoliosis, deformidad y asimetria de la pared toracica, y aleteo escapular (por la

toracotomia y la posible lesion del nervio toracico largo) (11)(15).

2.10. PRONOSTICO

Los lactantes de muy bajo peso al nacer (generalmente menos de 1,5 kg) tienen menos
probabilidades de conseguir una anastomosis primaria definitiva durante la reparacion

quirurgica, por lo que también asocian una mayor mortalidad (11)(16).

A pesar de ello la mayoria de los pacientes tienen un buen prondstico a largo plazo, con

posibilidad de una alimentacion normal, asi como un adecuado crecimiento y desarrollo
(2)(8)(15).
No obstante, es frecuente que exista algun problema de deglucion y/o motilidad

esofagica; asi como de RGE, que podra llegar a ser subsidiario de reintervenciones

quirurgicas (funduplicatura de Nissen) en funcion de su gravedad (2)(7).



3.- OBJETIVOS

El objetivo perseguido es el analisis de la incidencia de complicaciones postquirurgicas
en pacientes intervenidos por atresia de eséfago en nuestro Centro Hospitalario; asi
como de la necesidad o no de segundas intervenciones, de los sintomas, signos y

exploraciones necesarios para su diagnostico y de la frecuencia de uno u otro subtipo.

4.- MATERIALES Y METODOS

DISENO DEL ESTUDIO

El estudio es retrospectivo, descriptivo, analitico y observacional, y en ningun caso se
han realizado pruebas o intervenciones adicionales con motivo del estudio. Para ello se
ha utilizado una muestra de 12 pacientes, todos ellos en edad pediatrica, cuyo
diagnostico principal es el de “Fistula traqueoesofagica con atresia y estenosis
esofagicas” de acuerdo con la Clasificacion Internacional de Enfermedades 92 Revision,
Modificacion Clinica (CIE-9-MC); o “Atresia del eso6fago con fistula traqueoesofagica”
segun la Edicion Espafola de la Clasificacion Internacional de Enfermedades 102
Revisioén (32 Edicion — Actualizacion Julio 2020), Modificacion Clinica (CIE-10-ES).

RECOGIDA DE DATOS

Los datos de los pacientes objetivo (poblacion diana) se obtienen de la informacion
recopilada en el nuevo modelo de datos del Conjunto Minimo Basico de Datos de las
Altas Hospitalarias, el RAE-CMBD, implantado en 2016, el cual recaba al alta
hospitalaria la informacion minima y basica sobre cada episodio asistencial de cada
paciente; utilizando como clasificacion de referencia para la codificacion de los datos

clinicos la CIE-10-ES (mencionada con anterioridad).

La informacion detallada acerca de signos, sintomas, diagnésticos y procedimientos
quirurgicos se consigue por medio de una revision sistematica de las historias clinicas
de cada uno de los pacientes, utilizando para ello los programas de registro y gestion

de Historias Clinicas del Hospital Clinico Universitario de Valladolid (HCUV).

Los datos recopilados se introducen en una base de datos realizada con el programa
informatico Microsoft Excel, Version 2018. El posterior analisis estadistico se ejecuta
con el programa SPSS Statistics, propiedad de IBM.

Ver tabla 1.1, 1.2, 1.3 y 1.4. (Disponibles en Anexo 2).



POBLACION DE ESTUDIO Y SELECCION DE PACIENTES

Criterios de inclusién: pacientes pediatricos con diagndstico principal de “Atresia del
esofago con fistula traqueoesofagica” (CIE-10-ES), que corresponde con el codigo
Q39.1 en el registro; se han seleccionado unicamente los intervenidos quirdrgicamente
por el Servicio de Cirugia Pediatrica del Hospital Clinico Universitario de Valladolid entre
los afios 2010 y 2020.

Criterios de exclusion: intervenciones quirurgicas realizadas en otros centros; pacientes
operados en fechas anteriores a las mencionadas; patologia esofagica no catalogada

con el codigo Q39.1.

DESCRIPCION DEL SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES

Los pacientes incluidos en el estudio han recibido un seguimiento postoperatorio a largo
plazo por parte del Servicio de Cirugia Pediatrica del HCUV. Se ha realizado un control
evolutivo, con evaluacién de sintomas persistentes, complicaciones tras la cirugia,
valoracién de la adecuada cicatrizacion y cierre de la herida quirurgica y control de
secuelas; prestando especial atencibn a pacientes que han requerido nuevas

intervenciones.

ANALISIS ESTADISTICO

Se ha estudiado la normalidad de las variables por medio del test de Kolmogorov-
Smirnov. Las variables cuantitativas han sido descritas de acuerdo con sus medidas de

dispersion; las cualitativas son expresadas como porcentajes.

IMPLICACIONES ETICAS Y LEGALES

El Trabajo Fin de Grado dio comienzo previa autorizacion por parte del Comité Etico de
Investigacion Clinica (CEIC) del Hospital Clinico de Valladolid, con cddigo de Pl 20-
2033. Para ello, se entregé un compromiso de confidencialidad firmado, una carta de
presentacion, el documento de conformidad del Jefe de Servicio con la realizacion del
trabajo, y se presento el protocolo a seguir del proyecto. Ademas, los padres o tutores
legales de los pacientes (por ser pacientes en edad pediatrica), al firmar el
consentimiento informado de la intervencién también autorizaron la utilizacion de su

informacion clinica para la realizaciéon de estudios de investigacion.

A fin de respetar en todo momento la Ley Organica 3/2018, de 5 de diciembre, de
Proteccion de Datos Personales y Garantia de los Derechos Digitales, unicamente el
equipo investigador ha podido disponer de los diferentes datos e historias clinicas de

los pacientes. Ademas, en el desarrollo de todo el trabajo y en el presente documento
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no se emplea ningun tipo de informacién que pueda comprometer la total

confidencialidad de los sujetos a estudio.

Por otro lado, cabe destacar que no existe conflicto de intereses de ningun tipo, ni se ha

recibido financiacion alguna para la realizacion del trabajo.

5.- RESULTADOS

El estudio inicialmente constaba de 13 pacientes, pero finalmente la muestra se ha visto
reducida a 11 pacientes a causa del fallecimiento de dos de éstos previo a su

intervencion quirurgica. Uno de ellos aparecera solo a efectos del estudio sindrémico.

La edad media a la que los pacientes pasaron por quiréfano fue de 1.5 dias (0.527
desviacién estandar), con un minimo de 1 dia y un maximo de 2 dias. Esta medida ha
sido calculada con 10 de los pacientes, pues no hay datos de uno de ellos.

El peso medio a la intervencion fue de 2.283 kg (0.377 desviacion estandar), con un
peso maximo alcanzado por uno de ellos de 2.8 kg, y siendo de 1.39 kg el paciente de
menor peso.

En cuanto a la talla, la talla media de los pacientes en el momento de la intervencion fue
de 47.25 cm, con un maximo de 49 cm, un minimo de 46 cm para los dos mas pequenios,
y una desviacion estandar de 1.134, no encontrandose datos de talla para 3 de ellos.

(Tabla 2. Disponible en Anexo 2).

Respecto a la frecuencia por sexos, el 69, 23% de los pacientes son varones, y, por
tanto, el 30,77% son mujeres; de modo que se obtiene una relacion hombre/mujer de
2.25:1 (Gréfico 1. Disponible en Anexo 2).

5.1. TIPO DE ATRESIA ESOFAGICA

El tipo de atresia mas frecuentemente encontrado, representando el 90.9% de los casos,

fue la tipo lll. El 9.1% restante corresponde a la atresia tipo IV (Gréfico 2).

Tipo IV

p ‘

TIPO DE ATRESIA

= Tipo Il

91%
Gréfico 2. Frecuencias de
subtipos de  atresia

esofagica.
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5.2. SIGNOS Y SINTOMAS

Encontramos en 9 pacientes (un 81.8%) una imposibilidad para el paso de una sonda

nasogastrica (SNG); el mismo porcentaje de pacientes (81.8%) presentan sialorrea o
secreciones orofaringeas abundantes y mucosas; tanto el rechazo de las tomas, como
los vomitos alimenticios y el atragantamiento tras la lactancia, aunque en diferentes
pacientes, se presentan tan solo en uno de ellos, por lo que se obtienen sendos 9.1%
de frecuencia; por otro lado, 8 pacientes asocian distress respiratorio o desaturaciones,

lo que corresponde con un 72.7% de ellos (Grafico 3).

SIGNOS Y SINTOMAS

Distress / Desaturaciones [ — 72,70%
Atragantamiento tras lactancia S 9,10%
Vémitos alimenticios @S — 9,10%
Rechazo de tomas SES— 9,10%
Sialorrea / Secreciones T—— 81,80%
Imposibilidad paso SNG ~ T— 81,80%

0,00% 20,00 40,00% 60,00% 80,00% 100,00%

m SIGNOS Y SINTOMAS

Gréfico 3. Frecuencia de signos y sintomas.

5.3. ASOCIACION SINDROMICA

Para este apartado se tendran en cuenta los dos sindromes o asociaciones mas

frecuentes e importantes, VACTERL y CHARGE. El primero de ellos lo presenta un
paciente de los 12 (8.33%), y el segundo aparece en dos ocasiones (16,66%) (Grafico
4); por lo que, si hablamos de sindromes completos en general, se obtiene una

frecuencia del 25% (Grafico 5).

SINDROMES
MALFORMATIVOS
12
11
10
9
8
7
6
a
3 Grafico 4. Numero de
: o> . o
0 asociaciones de los dos tipos mas

VACTERL CHARGE o ]
caracteristicos de sindromes

= SINDROMES MALFORMATIVOS .
malformativos.

12



ASOCIACION SINDROMICA

v Gréfico 5. Frecuencia general de

asociacion de cualquier tipo de

= NO SINDROME = SINDROME COMPLETO . .
sindrome malformativo.

No obstante, si tenemos en cuenta las malformaciones cardiacas congénitas (que por
si solas no constituyen ningun sindrome), aparecen en otros 7 pacientes (esto es, el
58.33% de los pacientes asocian comunicacién intraventricular y/o foramen oval
permeable y/o ductus arterioso permeable (aparte de otras patologias menos
frecuentes)) (Grafico 6. Disponible en Anexo 2), alcanzandose un 83.33% de frecuencia

global de malformaciones de cualquier tipo (Grafico 7. Disponible en Anexo 2).

5.4. INTERVENCION QUIRURGICA

A 9 de los 11 pacientes (81.8%) se les intervino con el procedimiento basado en

abordaje extrapleural mediante toracotomia posterolateral derecha sobre 4° o 5° espacio
intercostal (“Intervencion habitual”). En otro paciente (9.1%) fue necesario diseccionar 2
fistulas traqueoesofagicas en lugar de una (“Intervencion AE tipo 1V”), y en el restante
(9.1%) se optd por un abordaje mediastinico en vez de posterolateral intercostal

(“Abordaje mediastinico”) (Grafico 8).

INTERVENCION QUIRURGICA

Abordaje mediastinico - 9,10%

Intervencion AE tipo IV B 9,10%

Intervencion habitual _
0,00% 20,00% 40,00% 60,00% 80,00% 100,00%

m INTERVENCION QUIRURGICA

Grafico 8. Frecuencias y tipos de intervenciones quirdrgicas realizadas.
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5.5. EVENTOS POSTQUIRURGICOS (A CORTO PLAZO)

Como eventos postquirurgicos a corto plazo relacionados directamente con la propia

cirugia destacan la infeccion de la herida quirurgica, que aparece solo en uno de los
pacientes (9.1%); el quilotérax y la fuga esofagica, que aparecen también en un solo
paciente, con sus respectivos 9.1% de frecuencia; y el neumotorax, que lo presentan 2
pacientes (18.2%).

También encontramos secuelas sintomaticas que dan la cara en un breve periodo tras
la cirugia, como son la disfagia, que aparece en uno de los pacientes (9.1%); de igual
modo, la tos laringea y la motilidad esofagica alterada aparecen en el 9.1% de los
pacientes; el estridor y los vomitos se encuentran en 2 de los 11 pacientes (18.2% cada
uno); y el sintoma mas frecuente es el reflujo gastroesofagico o las regurgitaciones, que

se halla en 5 de los pacientes (45.5%) (Gréafico 9).

EVENTOS POSTQUIRURGICOS A CORTO PLAZO

RGE/Regurgitaciones M — 45,50%
Vémitos M 18,20%
Estridor M 18,20%

Motilidad esofagica alterada E———— 9,10%
Tos laringea  MEEEEES— 9,10%
Disfagia MESSSSS— 9,10%
Neumotdrax M — 18,20%
Fuga esofagica MRS 9,10%
Quilotorax ~SEEEEEEESS - 9,10%
Infeccién herida gqx ~ MESSS— 9,10%

0,00% 5,00% 10,00%15,00%20,00%25,00%30,00%35,00%40,00%45,00%50,00%

m EVENTOS POSTQUIRURGICOS A CORTO PLAZO

Grafico 9. Frecuencias de los diferentes eventos postquirtirgicos a corto plazo.

5.6. SECUELAS A MEDIO/LARGO PLAZO

Existen secuelas a medio/largo plazo con implicacién en el desarrollo normal de los

pacientes derivadas de la propia intervencion, como son la escapula alada, presentada
por 2 pacientes (18.2%), y la escoliosis, que aparece en 3 de ellos (27.3%). En cualquier
caso, 8 pacientes tienen una correcta cicatrizacion de la herida quirurgica (72.72%)
(Grafico 10. Disponible en Anexo 2), aunque uno de ellos (9.1%) muestra un granuloma
en zona de gastrostomia. No se encuentra ningun caso de traqueomalacia.

Las secuelas sintomaticas propias tanto de la enfermedad como de la intervencion por
las que se realiza un seguimiento a largo plazo son la estenosis esofagica, que es la

mas frecuente, presentandola hasta 6 pacientes (54.5%); el reflujo gastroesofagico y la
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disfagia, que los manifiestan 5 (45.5%) y 4 (36.4%) pacientes respectivamente; la
infeccion respiratoria de repeticién, que se encuentra en 3 pacientes (27.3%); y el
esofago adinamico y la ulcera de pared abdominal, hallados solo en un paciente cada
uno (sendos 9.1%) (Grafico 11).

SECUELAS A MEDIO / LARGO PLAZO

Ulcera pared abdominal S — 9,10%
Eséfago adindmico S — 9,10%
Infeccion respiratoria repet.  ——  27,30%
Disfagia M 36,40%
RGE M— 15 50%
Estenosis esofdgica M—— 54,50%
Traqueomalacia ¥ 0,00%
Granuloma @S- 9,10%
Escoliosis M — 27,30%
Escipulaalada [ 18,20%

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00%

B SECUELAS A MEDIO / LARGO PLAZO

Gréfico 11. Frecuencias de las diferentes secuelas a medio / largo plazo.

5.7. NUEVAS CIRUGIAS / REINTERVENCIONES
De los 11 pacientes, tan solo uno (9.1%) requirié una reintervencion de la enfermedad.

Sin embargo, si que fue mas frecuente la realizacion de nuevas cirugias, pues 3
pacientes necesitaron una funduplicatura de Nissen (un 27.3% de ellos), al igual que
también se realizaron 3 dilataciones esofagicas (también un 27.3%) (Grafico 12).

NUEVAS CIRUGIAS /
REINTERVENCIONES

Gréfico 12. Numero de
Dilatacion esofagica (NS

Funduplicatura Nissen NI pacientes que requieren una
Reintervencion 9 nueva intervencion
0123456 7891011
quirdrgica 0] una
B NUEVAS CIRUGIAS / REINTERVENCIONES reintervencion.
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6.- DISCUSION

El peso a la intervencién obtenido en nuestro estudio (2,283 kg +/- 0,37) es equiparable
al promedio de otros trabajos (2,557kg // 2,536 kg) (17)(18).

La edad promedio de la intervencién quirdrgica fue de 1,5 dias, entrando dentro de los

plazos estimados en otros centros y estudios (19).

Respecto a la frecuencia por sexos, dado que lo que interesa es conocer en qué sexo
es mas frecuente la enfermedad, se puede tener en cuenta a los 13 pacientes iniciales,
pues, aunque no todos fueron operados, los 13 recibieron el diagnostico de atresia de
esofago.

Los resultados obtenidos confirman el predominio de la enfermedad en varones, con

casi un 70% de los casos de sexo masculino, frente a un 30% femenino (17)(20)(21).

Con una muestra tan pequefa, la aparicion de un evento poco esperado sobreestima
su incidencia. Esto explica el haber obtenido un 9.1% de casos de atresia tipo IV, valor
que dista bastante del 1-4% esperado para este subtipo. No obstante, este 9.1% tan
solo corresponde a un uUnico caso de atresia tipo IV. Diferencia que no se encuentra en
el caso de la atresia tipo Ill, pues ya era sabido que se trataba del tipo mas frecuente,

obteniéndose una frecuencia del 90% frente al mas de 80% esperado (2)(5)(22).

En cuanto a la asociacion sindrémica de la atresia de eséfago, los resultados se han
analizado para 12 pacientes, pues, aunque uno no llegd a ser operado, fue
correctamente diagnosticado, y no queremos infraestimar la asociacién entre la atresia
esofagica y otros sindromes malformativos, ya que el mencionado paciente presentaba
un sindrome polimalformativo que fue la mas que probable causa de su temprano

fallecimiento.

La frecuencia de sindromes malformativos ha sido inferior a la registrada en otros
estudios y revisiones; en parte, esto se debe a que en un primer momento hemos
planteado el estudio de sindromes polimalformativos completos, lo que reduce su
incidencia a efectos estadisticos; de modo que se ha obtenido una incidencia del 25%
frente al aproximadamente 50% de otros estudios (2)(9)(18)(23). Ademas, cabe tener
en consideracion que algunos de estos sindromes son cuadros de severa gravedad, por
lo que es probable que haya habido muertes intrautero o perinatales secundarias a ellos

que no se han diagnosticado o registrado correctamente, lo que infraestima su
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incidencia y asociacion. No obstante, si se tiene en cuenta todo el abanico de
malformaciones que presentan estos pacientes (y que en la mayoria de los casos
formaran parte del espectro sindromico mencionado, debiendo ser consideradas mas
bien como presentaciones incompletas de éstos), se llega a una estimacién mas realista
de su asociacién con la atresia de eséfago, con una incidencia del 83,33% para la
asociacion de malformacion de cualquier tipo (principalmente cardiovascular), tal y como
recogen otros estudios (9)(24); aunque sin dejar de ser una sobreestimacion, pues
varias de estas anomalias son malformaciones relativamente frecuentes en la poblacion
general, y que pueden haber tenido lugar en estos pacientes de forma independiente al

desarrollo de la atresia.

A pesar de que en esencia la resolucion quirurgica de esta enfermedad es la misma
para todos los subtipos y pacientes, encontramos diferentes tipos de intervencion por
los siguientes motivos: la atresia tipo IV, al asociar fistula traqueoesofagica proximal
aparte de la distal, requiere también una resolucion de ésta, por lo que, aunque el
abordaje y el resto de la cirugia fueran idénticos, se valora como una operacion
diferente; la otra se debe a que, a causa de la multitud de malformaciones que
presentaba el paciente (pues es uno de los que asocia sindrome de VACTERL), se
prefirid un acceso mediastinico en lugar de posterolateral intercostal por razones
practicas. En cualquier caso, la técnica quirurgica empleada es la misma que la descrita
en la literatura (25)(26).

Acerca de eventos y secuelas postquirurgicos, se puede destacar que se obtuvo un
9,1% de incidencia para la fuga esofagica anostomdtica, valor cercano al 10%
encontrado en otros estudios (25); la incidencia de estenosis esofagica fue superior a la
esperada (54,5% frente a 37%) (25); se estima una incidencia del 22% al 45% para la
aparicion de RGE, similar al 45,5% obtenido en nuestro estudio (25)(27); a largo plazo,
la disfagia aparece en el 36,4% de nuestros pacientes, porcentaje por debajo del 61%
de otros hospitales (28); el 27,3% de nuestros pacientes padecen infecciones
respiratorias de repeticion, valor incluido en el 10% a 53% esperado (27)(29).

Hemos encontrado un 27,3% de pacientes con escoliosis, incidencia superior a la
presentada en otros registros, que se situa en torno al 7,8% (30)(31); sin embargo, la
presentacion de escapula alada fue interior en nuestro trabajo (18,2%) respecto a otros
estudios (23,8%) (30).

La traqueomalacia esta registrada como secuela a largo plazo de la atresia de esofago,

y con total seguridad varios de nuestros pacientes la habran padecido; sin embargo, no
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se encuentra ningun caso porque generalmente se presenta como un cuadro de tos o
ligera disnea con caracter autorresolutivo, es decir, no ha habido ninguna presentacion
clinica lo suficientemente grave como para que conste en ningun informe médico de

seguimiento.

Los datos de ulcera de pared abdominal y granuloma van asociados al mismo paciente,
y se deben a una mala cicatrizacién de una gastrostomia percutanea (PEG) antigua; si
bien son secuelas de un proceso necesario para el tratamiento de la enfermedad a
estudio, no se trata de consecuencias de ésta, sino de un problema mas propio del

paciente que de la patologia como tal.

La necesidad de nuevas intervenciones quirurgicas esta en relacién con la aparicién de
las dos secuelas a largo plazo mas frecuentes, la estenosis esofagica y el reflujo
gastroesofagico; secuelas resueltas mediante dilataciones esofagicas y funduplicatura
de Nissen respectivamente, realizandose cada una en el 27,3% de los pacientes, un

indice de intervencion inferior al de otros centros (46% y 39%) (28).

7.- CONCLUSIONES

e La atresia de esdéfago con fistula traqueoesofagica distal (tipo Ill) es el subtipo mas
frecuente.

o EIRGE Yy la estenosis esofagica son las secuelas mas prevalentes tanto a corto como
a largo plazo.

e La atresia de eséfago predomina en varones, y presenta una fuerte asociacion con
otros tipos de malformaciones y sindromes polimalformativos (VACTERL vy
CHARGE).
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9.- ANEXO 1

Figura 1. Representados, de izquierda a derecha y por orden, los 5 tipos de atresias y
fistulas traqueoesofagicas.

Vena acigos
Esofago

Vena acigos

Figura 3. Reparacién primaria de atresia esofagica tipo Ill. A) Incisién de toracotomia
derecha. B) Corte de vena acigos (no se realiza sistematicamente(11)): se muestra el
esofago proximal y distal, y se identifica la fistula. C) Fistula traqueoesofagica
diseccionada y defecto traqueal cerrado. D) Anastomosis terminoterminal entre el
esofago proximal y el distal. E) Anastomosis completa.
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10.- ANEXO 2

NOMBRE EDAD CIRUGIA (DAS)  TALLA (CM) PESO (KG) TIPO DE AE TECNICA QX FALTAPASO SNG SIALORREA/SECRECIONES RECHAZO TOMAS VOMITOS DISTRESS/ RESP |
PACIENTE A
PACIENTE B
PACIENTE C
e —
PACIENTE E
PACIENTE F
| PACIENTE G
PACIENTE H
PACIENTE |
PACIENTE J
PACIENTE K
' |PACIENTE L. .
ATRAGANTAMIENTO TRAS LACTANCIA DISFAGIA ESTRIDOR TOS LARINGEA INFECCION HERIDA QX RGE/REGURGITACIONES MOTILIDAD ESOFAGICA ALTERADA QUILOTGRAX VOMITOS  NEUMOTORAX FUGA ESOFAGICA
VACTERL CHARGE ESTENOSIS ESOF RGE INF RESPIR DE REPETICION DISFAGIA  ESOF ADINAMICO ULCERA PARED ABD CORRECTACICATRIZ  ESCAPULA ALADA ESCOLIOSIS
s ACIA NISSEN DILATACION ESOF REINTERVENCION

Tabla 1.1, 1.2, 1.3 y 1.4 respectivamente.
Tabla utilizada para la recogida de datos de
los diferentes pacientes y posterior estudio

estadistico.
Desviacion
N Minimo Méaximo Media estandar
TALLA (CM) 8 46,0 49,0 47,250 1,1339
PESO (KG) 11 1,39 2,80 2,2832 0,37780
EDAD CIRUGIA (DIAS) 10 1 2 1,50 0,527

Tabla 2. Estadisticos descriptivos

DISTRIBUCION POR SEXOS

MUIJER MUJER; 4
VARON VARON; 9

Grafico 1. Distribucién por sexos.
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Grafico 6. Frecuencia de asociacion de pequefias malformaciones cardiacas congénitas.

ASOCIACION
MALFORMACIONES

17%

-

= No malformaciéon = Cualquier tipo

CICATRIZACION

= Correcta = Mala

Grafico 7. Frecuencia global de
asociacion de malformaciones de

cualquier tipo.

Gréfico 10. Frecuencia de adecuada

cicatrizacion de herida quirdrgica.
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ESTUDIO RETROSPECTIVO DE PACIENTES
INTERVENIDOS EN ETAPA NEONATAL DE
ATRESIA DE ESOFAGO EN EL HCUV
ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

Autor: Lobon Martin, Miguel
Tutor: Dr. Sanchez Abuin, Alberto (Servicio de Cirugia Pediatrica, HCUV)

INTRODUCCION MATERIAL Y METODOS

* Se han revisado las HC de los pacientes intervenidos por
atresia de es6fago en el HCUV entre los afios 2010 y 2020.

* Analisis estadistico descriptivo de las 36 variables recogidas,
con Microsoft Excel y SPSS Statistics.

La atresia de esofago (AE) es una falta de continuidad del tubo
esofagico. El subtipo mas frecuente es el 111 (86%).

Asociacion con sindromes de CHARGE y VACTERL, y
trisomias 18 y 21.

Resolucion quirtrgica. Principales secuelas: RGE + estenosis
esofagica = funduplicatura Nissen + dilataciones esofagicas.

Edad gx Distress Vomitos Esofago adinamico
Talla (cm) Atragantamiento Neumotorax Ulcera pared abd.

Peso (kg) Disfagia (corto pl.)  Fuga esofagica Correcta cicatriz

Tipo AE Estridor VACTERL Escépula alada

OBJETIVO PRINCIPAL Técnica qx Tos laringea CHARGE Escoliosis

Falta paso SNG Infec. Herida gx Estenosis esof. Traqueomalacia
Analisis de la incidencia de complicaciones postquirtrgicas y Sialorrea RGE (corto pl.) RGE (largopl)  Funduplicatura

reintervenciones en pacientes intervenidos por AE. SRS ARSI it ST N S O
Voémito alimento Quilotorax Disfagia (largo pl.) Reintervencion

ESTUDIO RETROSPECTIVO, DESCRIPTIVO, ANALITICO Y OBSERVACIONAL

RESULTADOS

DISTRIBUCION POR SEXOS TIPO DE ATRESIA ASOCIACION SINDROMICA

MUJER MUIER; 4 = Tipo lll
Tipo Ill = Tipo IV
91%
o

0 2 4 6 8 = NOSINDROME = SINDROME COMPLETO

Grafico 1 Grafico 2 Grafico 3

SECUELAS A MEDIO / LARGO PLAZO NUEVAS CIRUGIIAS /
Ulcera pared abdominal M- 9,10% REl NTERVENCION ES

Eséfago adindmico IS 9,10%
Infeccion respiratoria repet.  I————  27,30%
Disfagia TE— 36,40%
RGE M 45, 50% Dilatacion esofagica s
Estenosis esofégm? — 54,50% Funduplicatura Nissen _
Traqueomalacia ¥~ 0,00%
Granuloma M- 9,10% Reintervencion 0
Escoliosis  M— 27,30%
Escapula alada (NN 18,20% 012345¢67 89101
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m NUEVAS CIRUGIAS / REINTERVENCIONES
B SECUELAS A MEDIO / LARGO PLAZO

Grafico 4 Grafico 5

CONCLUSIONES

» La atresia de esofago con fistula traqueoesofagica distal (tipo III) es el subtipo mas frecuente.

» El RGE y la estenosis esofagica son las secuelas mas prevalentes tanto a corto como a largo plazo.

* La atresia de esofago predomina en varones, y presenta una fuerte asociacion con otros tipos de malformaciones y sindromes
polimalformativos (VACTERL y CHARGE).




