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Resumen

Introduccidn: La atresia de eséfago (AE) comprende un grupo de mal-
formaciones congénitas digestivas por un defecto en la continuidad
del esdfago. Supone una urgencia quirdrgica neonatal, y requiere un
diagnéstico y un tratamiento inmediatos. La incidencia en las distin-
tas series revisadas es de 1:2.500-3.500 recién nacidos.

Objetivos: Conocer la epidemiologfa, la clinica y la evolucién
de los pacientes con AE tratados en nuestro centro.

Pacientes y métodos: Estudio descriptivo y retrospectivo de
pacientes ingresados por AE en un hospital terciario en los l-
timos 6 afios.

Resultados: Se incluyeron 34 recién nacidos, 15 de los cuales
nacieron intramuros (incidencia de 1:1.833); un 61,8% eran varo-
nes y un 38,2% muijeres (relacion de 1,5:1); la media de la edad
gestacional fue de 37,12 + 2,6 semanas, y la media de peso de
2.516,56 +599 g; la edad materna media se situé en 32,76 +5,78
afios; el 11,8% presentd diabetes gestacional y un 38,2% abor-
tos previos. En las ecografias prenatales, el 47,1% presentd
polihidramnios. La distribucién por tipo de AE fue la siguiente: |
(14,7%), 11 (82,4%) y IV (2,9%). El sintoma guia principal fue la
hipersalivacion (38,2%). Un 30% presentd complicaciones
postoperatorias; el esofagograma postintervencion fue normal
en un 80% de los casos. Un 38,2% de los pacientes asoci6 otras
malformaciones; el nimero medio de dias que los pacientes per-
manecieron sometidos a ventilacion asistida fue de 7,66 + 6,34,
y el promedio de dias que recibieron nutricién parenteral de
11,27 +7. La tasa de fallecimientos fue del 11,8%.

Conclusiones: En nuestro medio encontramos una incidencia
mayor que la documentada en la bibliografia, aunque una concor-
dancia en la distribucién segun el tipo de atresia, el sexo vy las
malformaciones asociadas. También fueron mayores las tasas de
diabetes gestacional y abortos previos en nuestra serie. La morta-
lidad dependié del peso del recién nacido y las malformaciones
cardiacas asociadas; en nuestro estudio encontramos uno o am-
bos factores en los fallecimientos de nuestra serie.
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Abstract

Title: Oesophageal atresia: descriptive study of a 34 patients
serie

Introduction: Oesophageal atresia (OA) comprises a group
of digestive malformations caused by a defect in the conti-
nuity of the oesophagus. It entails a neonatal surgical emer-
gency, requiring immediate diagnosis and treatment. The
revised incidence in different series is 1:2500-3500 new-
borns.

Objectives: To determine the epidemiology and clinical
course of patients with OA treated in our center.

Patients and methods: Retrospective and descriptive study
of patients admitted for OA in a tertiary hospital in the last 6
years.

Results: 34 infants, 15 of whom were born in our hospital
(incidence 1:1,833), 61.8% male, 38.2% female (ratio 1.5:1);
gestational age 37.12 + 2.6 weeks; weight at birth 2,516.56
+ 599 g, the average age of their mothers was 32.76 + 5.78
years; 11.8% had gestational diabetes and 38.2% had pre-
vious abortions. In prenatal ultrasound, 47.1% had polyhy-
dramnios. The distribution by type of OA was: | (14.7%), IlI
(82.4%), IV (2.9%). The main guiding symptom was hyper-
salivation (38.2%). 30% presented postoperative complica-
tions; postintervention esophagogram was normal in 80%.
38.2% of patients had other malformations; they pointed an
average of assisted ventilation were 7.66 + 6.34 days and
parenteral nutrition 11.27 + 7 days. Exitus rate: 11.8%.

Conclusions: In our area we found a greater incidence than
reported in literature with consistency in distribution by type of
atresia, sex and associated malfomations. Gestational diabe-
tes and previous abortions rates were higher. Mortality de-
pends on hirth weight and associated cardiac malformations,
finding one or both criteria in the exitus of our serie.
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Introduccion

La atresia esofagica (AE) es una anomalia congénita incompatible
con la vida y definida por un defecto en la continuidad del eséfa-
go, con 0 sin conexioén con la traquea, por lo que supone una
urgencia quirdrgica neonatal’. La incidencia recogida en la bi-
bliografia es de 1/2.500-3.000 recién nacidos vivos, y se ha obser-
vado un ligero predominio en los varones?. Su embriogénesis no
estd totalmente aclarada; se sabe que la via respiratoria y el
es6fago tienen un origen embriol6gico comdn: el intestino primi-
tivo. A los 22 0 23 dias de la fecundacién aparece una hendidura
o diverticulo en su cara ventral que representa la traquea en de-
sarrollo, y durante la organogénesis ocurren dos procesos princi-
pales que coexisten en el tiempo sobre este intestino primitivo:
la separacion, que se completa el dia 36 tras la fecundacion, y la
elongacion®*. Cualquier alteracion que ocurra mientras se llevan
a cabo estos dos procesos puede dar lugar a la aparicion de AE
y/o fistula traqueoesofégica (FTE). Determinados factores genéti-
cos, alteraciones cromosémicas o mutaciones estarfan involucra-
dos en su aparicién, junto con los factores medioambientales,
aunque los mecanismos estan todavia por dilucidar®.

Pacientes y métodos

El objetivo de este trabajo era realizar un estudio de la epide-
miologfa, la clinicay la evolucién de los pacientes afectados de
AE en nuestro centro y compararlo con la bibliografia interna-
cional. Para ello, se ha llevado a cabo un estudio retrospectivo
de tipo descriptivo de los pacientes afectados de AE ingresa-
dos en nuestro centro durante los dltimos 6 afios (2006-2012).
Las principales variables recogidas fueron las siguientes: fac-
tores de riesgo obstétricos, peso del recién nacido, edad ges-
tacional, sexo, gemelaridad, tipo de atresia, malformaciones
asociadas, complicaciones y tasa de fallecimientos. Para el
andlisis estadistico se ha empleado el programa SPSS 15.0
para Windows, con distribucién de frecuencias o porcenta-
jes para las variables cualitativas de cada categorfa, y de me-
dias y desviacion estandar para las cuantitativas.

Resultados

Se obtuvo una muestra de 34 recién nacidos entre marzo de
2006 y marzo de 2012, de los cuales un 61,8% eran varones y
un 38,2% mujeres (relacion de 1,5:1). De los 34 pacientes, 15
nacieron intramuros (44,1%), resultando la incidencia en nues-
tro centro de 1:1833; 19 (65,9%) recién nacidos nacieron en
otro hospital y fueron trasladados a nuestra unidad (7 de otro
hospital de la ciudad, 1 paciente de Huesca, 4 de Teruel y 7 de
La Rioja). La media de edad materna se situé en 32,76 + 5,78
afios, y un 38,2% de ellas tenia antecedente de abortos pre-
vios; el 6,3% de los recién nacidos procedia de gestaciones
mediante técnicas de reproduccidn asistida; un 72,5% de las
madres eran de nacionalidad espafiola; un 20,5% tenia habito
tabaquico y/o de consumo de tdxicos, y un 20,6% habia preci-
sado el uso de farmacos durante la gestacion. Existia el ante-

Figura 1. Radiografia de
térax-abdomen (realizada
en hospital emisor) que
muestra la presencia de
atresia esofdgica tipo IV

cedente de diabetes gestacional en el 11,8% de los recién
nacidos.

El 41% de los estudios ecograficos prenatales no mostré ha-
llazgos, en un 47,1% polihidramnios y en un 14,7% retraso del
crecimiento intrauterino. La edad gestacional en la serie estudia-
da fue de 37,12 + 2,65 semanas (rango: 32-41), con una media de
peso del recién nacido de 2.516,56 + 599 g (rango: 1.350-3.930);
el 23,5% precisd reanimacién de algin tipo al nacimiento, y un
17,6% present6 factores de riesgo infeccioso. Respecto al tipo
de AE, obtuvimos la siguiente distribucion porcentual: 1 (14,7%),
111(82,4%) y IV (2,9%). En la figura 1 se puede observar la radio-
grafia de térax del centro emisor compatible con este Gltimo tipo
de AE. La tasa de malformaciones asociadas fue de un 38,2%, y
las mas frecuentes fueron la asociacién VACTERL, la tetralogia
de Fallot, la atresia pulmonar, el sindrome de Axenfeld-Rieger y
la agenesia de radio. El sintoma gufa para el diagndstico fue la
salivacion excesiva, presente en el 38,2% de los pacientes; un
23,5% tenfa un diagnéstico prenatal y en el otro 23,5% se detec-
t6 por detencion del paso de la sonda; el 11,8% de los casos
restantes se diagnosticaron por estudios radiolégicos realizados
por otro motivo, fundamentalmente por la presencia de dificultad
respiratoria inmediata.

La cirugia correctora se realiz6 en la AE de tipos Il y IV entre
los dias 0y 1 de vida; en la AE de tipo | la media se sitdo en 56
dias. Se constataron complicaciones postoperatorias en un 30%
de los casos (un 33% quilotérax/derrame pleural, un 33% tra-
queomalacia y un 33% neumonia); el esofagograma postinter-
vencion resultd normal en un 80%; el resto presento dehiscencia
de suturas, y se precis6 reintervencion en un 28,5% de los casos.
Durante el postoperatorio en la unidad de cuidados intensivos el
41% necesité soporte vasoactivo, y la media de dfas de ventila-
cion mecanica fue de 7,66 + 6,34. Los pacientes iniciaron nutri-
cion enteral a los 11,27 + 7,1 dias de vida, y recibieron nutricién
parenteral durante una media de 22,19 + 20,01 dfas.

El 11,8% de los pacientes falleci6; uno de ellos tenfa un pe-
so al nacer <1.500 g, asociado a una malformacién cardiaca
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mayor (tetralogia de Fallot); otros 2 pacientes que fallecieron
asociaban también una cardiopatia cardiaca mayor (atresia
pulmonar y tetralogia de Fallot en un contexto de asociacion
VACTERL); el cuarto caso tenfa un peso al nacer de 1.700 g y
presentaba anomalias renales incompatibles con la vida.

Discusion

En la literatura cientifica se recoge una incidencia de AE de
1:2.500-3.000 recién nacidos, con un ligero predominio en los
varones. Aunque en nuestro estudio obtuvimas una muestra de
34 pacientes, 15 de ellos nacieron intramuros, 1o que supone
una incidencia mayor en nuestro hospital (1:1833 recién naci-
dos vivos) que la descrita en |a bibliografia'2. El predominio del
sexo masculino se confirmé con una relacién 1,5:1. La gemela-
ridad acontecié en un 11,8% de los casos, lo que coincide con
lo descrito en la bibliografia, donde se hace referencia a que la
AE es 2-3 veces mas frecuente en los gemelos®.

Tras analizar los datos maternos, la media de edad materna
(32,76 afos) y otros factores, como el riesgo infeccioso (20%)
y el tabaquismo (21%), son similares al resto de la poblacién
general, pero es mayor la tasa de abortos previos (38,2%) y de
técnicas de reproduccion asistida (8,8%). Asimismo, en el
11,8% de los embarazos existia el antecedente de diabetes
gestacional, mientras que la incidencia en nuestro medio es
del 2,5% y en la bibliograffa del 3%’.

Los hallazgos perinatales més relevantes fueron una edad
gestacional media de 37,12 semanas, con una tasa de prema-
turidad mayor que la poblacion general (26,5%). El peso medio
de los recién nacidos fue de 2.516,56 g, con un 41% menor de
2.500 g8 y un 15% de los casos con bajo peso para la edad
gestacional. Todo ello concuerda con los datos de la bibliogra-
fia, donde se recoge una tasa del 20% para la prematuridad y
otro 20% de bajo peso para la edad gestacional (incidencias 5
y 8 veces mayores de lo normal, respectivamente), asi como un
30-40% de pacientes con un peso al nacer <2.500 g°°. Precisd
algun tipo de reanimacion el 23,5% de los recién nacidos, cifra
mayor que la de la poblacién general, en que sélo un 10% de
recién nacidos necesita reanimacion en la sala de partos'®.

La AE y la FTE congénitas se diferencian en distintos tipos.
Segun la clasificacion de Vogt' (figura 2), se distinguen los
tipos siguientes:

s |
| i |

Tipo V Figura 2. /lustracion de la clasificacion de Vogt para
la atresia esofdgica y la fistula traqueoesofagica

e Tipo |. Atresia FTE (8%).

e Tipo II. Fistula proximal y atresia distal (<1%). El segmento
distal es corto y existe una separacion larga. La fistula se
origina en la pared anterior del saco superior.

e Tipo Ill. Atresia proximal y fistula distal (87%). La parte pro-
ximal del eséfago se encuentra dilatada y engrosada, y su
parte terminal se suele situar en |a tercera vértebra tordcica.

e Tipo IV. Atresia con doble fistula, proximal y distal (<1%). La
fistula del segmento proximal es méas corta y estrecha. Va
desde la cara anterior del saco proximal a la trdquea mem-
branosa adyacente. La separacién entre segmentos no suele
ser muy amplia.

e Tipo V. FTE sin atresia (4%). Se denominan fistulas de tipo H.
Normalmente, este tipo de fistulas son Gnicas pero hay ca-
sos descritos de fistulas dobles o triples.

En nuestra serie hemos encontrado una distribucion por tipo de
atresia similar a la recogida en la clasificacién de Vogt, y el
tipo méas frecuente de AE es el 11 (82,4%).

En un 50% de los casos de AE y FTE se encuentran malfor-
maciones asociadas. Son mas frecuentes cuando existe una AE
pura'y menos con una FTE aislada'. En la tabla 1 se muestra la
incidencia de las diferentes anomalias por aparatos documen-
tada en la bibliografia y la obtenida en nuestro estudio. Encon-
tramos malformaciones asociadas en el 38,2%, destacando un
predominio de malformaciones cardiacas y genitourinarias.

En el periodo prenatal, la principal herramienta para un
posible diagndstico es la ultrasonografia, cuyo valor predicti-
vo clasicamente se ha situado entre el 20 y el 40%'3. Algunos
signos orientativos son la aparicion de polihidramnios, la
presencia de una burbuja géstrica pequefia o ausente, la pre-
sencia de un area anecoica en mitad del cuello fetal o direc-
tamente la visualizacion del bolsén esofagico superior. En
nuestros pacientes se habia detectado polihidramnios en un
47,1% de los casos, las ecografias habian sido normales en
el 41,2% vy habfan mostrado la presencia de alguna malfor-
macion en un 11,8%. De forma aislada la sensibilidad de la
ultrasonograffa es de un 42%, pero en combinacion con el po-
lihidramnios el valor predictivo positivo se eleva hasta el
56%'*. Otros métodos disponibles en algunos centros para
mejorar la tasa de diagnéstico prenatal incluyen la ultrasono-
graffa, con posibilidad de visualizacién directa del bolsén
esofagico superior'®, y la observacion de la deglucion fetal
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Incidencia de malformaciones asociadas a la atresia de es6fago en nuestra serie y en la bibliografia

genéticas, otras...

mediante imagenes de resonancia magnética'. Ante el diag-
néstico prenatal de la patologia, es importante trasladar a la
gestante a un centro terciario con disponibilidad de cirugia
pediatrica, con lo que se mejora de forma significativa la
morbimortalidad™.

Tras el diagnéstico, dicha patologfa es una urgencia quirdr-
gica. La intervencién quirdrgica puede ser correctora en un
(nico tiempo, como ocurre en |la mayoria de los casos de AE
tipo IIl; el 85% de nuestros pacientes recibid cirugia correctora
entre el primer y el segundo dia de vida, correspondiendo con
los casos de AE tipos Ill y IV; en 3 de los casos de AE tipo | se
realizé en este momento una gastrostomia, y tras un proceso
de elongacién del segmento proximal se les realizé una inter-
vencién correctora, a los 47, 59 y 63 dias de vida, respectiva-
mente. Dos de los pacientes no llegaron a recibir cirugfa co-
rrectora por fallecer previamente.

En nuestra unidad el inicio de la alimentacion se realiza
por sonda nasogéastrica a partir del quinto dfa, aproximada-
mente. Se realiza un transito esofagico a los 8-10 dias con
contraste para valorar la existencia de estenosis y/o posi-
bles fugas anastométicas o fistula esofagotraqueal; si el
transito es normal, se retira la sonda y se inicia una alimen-
tacion oral progresiva. Nuestros datos mostraban una me-
dia de 11,27 = 7,1 dias de vida para el inicio de nutricién
enteral en los casos de AE tipos Il y IV, que corresponden a
los dias 8 y 9 postoperatorios, con una mediana de 9 dias;
la media se eleva a costa de los casos que presentaron
complicaciones quirdrgicas.

Las complicaciones quirdrgicas se dividen en precoces y tar-
dias. Dentro de las primeras encontramos la fuga anastomati-

Aparato Tipo Incidencia Malformaciones Hospital Materno-
segun Infantil «Miguel
la bibliografia Servet», 2006-2012
Cardiovascular Alteraciones del septo 29% e Tetralogia de Fallot (x2) 30%
interventricular. Tetralogfa de Fallot. e Atresia pulmonar
Persistencia del ductus arterioso. ® Hemangioma vertebral
Defectos atriales
Genitourinario Reflujo vesicoureteral. Hipospadias. 14% * Hipospadias 30%
Agenesia/hipoplasia renal e Ectasia piélica
e Agenesia renal izquierda
e Agenesia izquierda + rifion derecho multiquistico
Gastrointestinal Malformaciones anorrectales. 27% e Atresia de ano 7.6%
Atresia duodenal, ileal. Malrotacién e Seno urogenital
intestinal
Musculoesquelético Presencia de 13 pares de costillas. 10% ® Agenesia de radio 30%
Alteraciones vertebrales e Polidactilia (3 casos)
Respiratorio Agenesia pulmonar. Malformacion 6%
adenomatoidea quistica
Miiltiples, 15% e Asociacién VACTERL (x2) 23%

e Arteria umbilical Gnica + hexadactilia
+ malformacién de Axenfeld-Rieger

ca; lo mas habitual es que ésta sea parcial y limitada, pero
aumenta el riesgo de estenosis significativa a nivel de la anas-
tomosis. En el caso de las infecciones no estarfa indicado re-
hacer la anastomosis, sino realizar una esofagostomia proxi-
mal y el cierre del segmento distal. Otra complicacién es la
recurrencia de la FTE, que produce una fuga con la inflamacién
consecuente, lo que requiere la realizacion de una broncosco-
pia y tratamiento quirdrgico. Las complicaciones tardias inclu-
yen el reflujo gastroesoféagico con retraso de la cicatrizacion de
la anastomosis y el desarrollo de estenosis (los casos mas se-
veros precisan la realizacion de una funduplicatura parcial), la
traqueomalacia, que puede coexistir con la atresia y/o estar
ocasionada por el propio reflujo, la disfagia por aperistalsis
afuncional, y la estenosis, cuyo tratamiento principal es la di-
latacién esofédgica con baldn. En nuestro estudio, el esofago-
grama se realiz6 una media de 8 dias tras la cirugfa; resultd
normal en un 80% de los casos y el 20% resultaron alterados;
en un 42,8% habfa fugas por dehiscencia de suturas, en otro
42,8% estenosis y en un 14,3% se observo la persistencia de
la fistula. Un 30% de los pacientes tuvo complicaciones poste-
riores, y entre ellas las mas frecuentes fueron la traqueomala-
cia y la neumonia por aspiracién. Posteriormente, y hasta la
actualidad, han precisado dilatacién esofégica con balén un
10% de los pacientes.

Existen distintas clasificaciones pronésticas de mortalidad
para la AE. La primera en aparecer fue la de Waterston'8, en
1962, que valora el peso del recién nacido, el estado pulmonar
y la existencia de otras malformaciones congénitas. La clasifi-
cacion de Montreal (1993) valora la dependencia de ventilacion
asistida y la existencia de otras malformaciones. La clasifica-
ci6n prondstica de Spitz'® (1994) es la que méas se empleaen la
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Clasificaciones prondsticas de Waterston y Spitz
Waterston Supervivencia (%)
PRN >2.500 g, sanos A 100

PRN 2.000-2.500 g, neumonia B 85
leve-moderada o anomalias
cardiacas moderadas

PRN <2.000 g, neumonia © 65
severa 0 malformacién
cardiaca grave

Spitz  Supervivencia (%)
PRN >1.500 g, sanos | 97
59

PRN <1.500 g, o malformacion |
cardiaca mayor

PRN <1.500 g y malformacién Il 22
cardiaca mayor asociada

PRN: peso del recién nacido.

actualidad, que recogemos, junto con la de Waterston, en
la tabla 2.

Recientemente ha aparecido en la bibliografia una revisién
de la clasificacién de Spitz que podria mejorar la estratifica-
cion de estos pacientes y la prediccion de supervivencia®. Esta
nueva clasificacion, citada por Okamoto et al., divide a los pa-
cientes en cuatro clases:

e Clase | (grupo de bajo riesgo). Peso del recién nacido >2.000

g, sin malformacién cardiaca mayor asociada.

e Clase Il (grupo de riesgo moderado). Peso del recién nacido
<2.000 g, sin malformacién cardiaca mayor asociada.

e (Clase Ill (grupo de alto riesgo relativo). Peso del recién naci-
do >2.000 g, con malformacion cardiaca mayor asociada.

e Clase IV (grupo de alto riesgo). Peso del recién nacido <2.000

g, con malformacion cardiaca mayor asociada.

En nuestra serie los 4 pacientes que fallecieron presentaban
factores que aumentaban el riesgo de mortalidad.

Conclusiones

En nuestro medio hemos encontrado una incidencia superior a
la documentada en la bibliografia, pero concuerda en la distri-
bucién segun el tipo de atresia y el sexo. También encontramos
una mayor tasa de prematuridad y bajo peso para la edad ges-
tacional que en la poblacién general, asi como una asociacion
importante con la diabetes gestacional y el antecedente de
abortos previos. En nuestra serie el hallazgo prenatal de polihi-
dramnios serfa un marcador que justificarfa el paso de sondas
en la exploracién del recién nacido, aunque el sintoma guia
para el diagnéstico sigue siendo la clinica, principalmente la
presencia de sialorrea. Nuestra proporcién de malformaciones
congénitas asociadas ha resultado menor, aunque con un repar-
to por aparatos similar. La mortalidad en nuestro medio, al igual

que en la bibliografia, depende fundamentalmente del peso del
recién nacido y las malformaciones cardiacas asociadas. Il
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