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RESUMEN

La atresia esofagica con brecha larga constituye un desafio particular en cirugia neonatal.
Las modalidades de tratamiento empleadas en Cuba difieren de las variantes
internacionales, dado que las posibilidades técnicas para su ejecucion son escasas y los
resultados poco alentadores. Objetivo: el equipo de trabajo del Centro Regional para la
Cirugia Neonatal de las provincias orientales de Cuba, ha confeccionado un protocolo con el
objetivo de introducir y aplicar las variantes modernas de tratamiento a esta variedad de
atresia esofagica, segun las tendencias internacionales actuales y las particularidades del
territorio. Ello modifica en alguna medida las guias de buenas practicas utilizadas a nivel
nacional. Metédica: se realiza una amplia revision bibliografica, se definen las mayores
evidencias cientificas y las mismas se someten a criterio de expertos. Resultados: se
obtiene un protocolo actualizado cuya esencia es la conservacion del eso6fago del paciente,
factible de aplicar en escenarios de escaso desarrollo y una actualizacion bibliografica sobre
el tema. Conclusiones: |la estrategia propuesta ofrece una solucién alentadora a este
desafio quirdrgico neonatal y puede ser un paso soélido en el camino de mejorar la

supervivencia y calidad de vida de estos pacientes.

Palabras clave: atresia esofdgica brecha larga, anastomosis quirdrgica, reparacion

primaria.



INTRODUCCION

La atresia esofagica (AE) es una de las entidades que mejor representa el amplio espectro
de las malformaciones digestivas del periodo neonatal. Su correccion quirudrgica constituye
uno de los grandes paradigmas de la cirugia del recién nacido, debido a que las modalidades
empleadas han variado mucho en las Ultimas décadas, reflejando fielmente el acelerado
desarrollo de la cirugia neonatal y pediatrica (1). De hecho hay autores que sostienen que la
capacidad para solucionar esta malformacién y la supervivencia que se obtiene en su
tratamiento, son indicadores de la calidad de la atencion que brinda un determinado centro
pediatrico (2).

Avances en la anestesiologia, cuidados intensivos neonatales y el uso de alimentacion
parenteral han permitido una disminucion significativa de la mortalidad por atresia esofagica
a nivel internacional, dependiente en la actualidad de factores de riesgos como
prematuridad, bajo peso al nacer y anomalias asociadas (2). Esta notable reduccién de la
mortalidad ha venido acompafiada ademas de importantes cambios en la manera de
enfrentar la enfermedad en las dos Gltimas décadas y refleja en gran medida el avance de
las ciencias médicas, condicionado por las nuevas tecnologias (1,2).

Un desafio particular en el tratamiento de la AE son aquellos casos en los que una extensa
separacion entre los cabos atrésicos, conocida como brecha larga, impide la anastomosis
primaria como procedimiento de reparacion quirdrgica (3).

A pesar de los avances en el conocimiento sobre la afeccidn, la atresia esofagica con brecha
larga (AEBL) genera un importante desafio clinico y quirlrgico para el cirujano neonatal.
Cerrar con éxito la brecha entre los dos extremos del eséfago, es considerado en estos
casos, la verdadera prueba de la habilidad del cirujano dentro de esta especialidad (3).
Situacién actual

Las modalidades de tratamiento empleadas en Cuba para la atresia esofagica en la que no
se logra realizar una anastomosis inicial, difieren considerablemente de las descritas y
aplicadas a nivel internacional (4,5,6,7,8). Las posibilidades técnicas reales para la
ejecucion de las mismas son escasas y los resultados obtenidos reportados en la literatura
nacional hasta la fecha no son muy alentadores.

En la mayoria de los pacientes en los que no resulta posible la reparaciéon esofagica
primaria, se practica una esofagostomia y gastrostomia, lo que hace obligatoria una
sustitucién esofagica con otros segmentos digestivos, una vez cumplido el afio de edad, de

donde se deriva una alta morbilidad y mortalidad y serias secuelas para su vida futura.



Al tomar en cuenta la necesidad de aplicar estrategias que permitan disminuir la mortalidad
en las afecciones quirdrgicas neonatales complejas aun no solucionadas en el pais y la
responsabilidad asumida por el Centro Regional de Cirugia Neonatal radicado en el Hospital
Provincial Pediatrico de Holguin, se realiza la presente revisién bibliografica sobre el tema y
basado en la evidencia cientifica obtenida se confecciona el presente protocolo de trabajo,
que contempla la posibilidad de aplicar otras variantes de tratamiento a la variedad con
brecha larga (9,10,11,12,13), de acuerdo a las tendencias actuales y a las particularidades
existentes en el medio.

Este protocolo de actuaciéon modifica en alguna medida, las guias de buenas practicas para
la atresia esofdgica ya propuestas y aceptadas anteriormente, a nivel nacional.

METODOS

Estrategia de busqueda: para la confeccion del protocolo se realizd una amplia revision
de la bibliografia, utilizando la siguiente estrategia de busqueda que empled como términos
MESH: “Esophageal Atresia” OR “Esophageal Atresia” AND “Anastomosis” OR “Esophageal
Atresia” AND "primary repair". Limites en articulos publicados en los ultimos cinco afios,
idioma inglés y espafiol y edad entre 0-18 afios.

La busqueda se realizd en las bases de datos electronicas MEDLINE, HINARI, EMBASE,
COCHRANE LIBRARY, DARE y NHS EED.

Se utilizé un nivel de evidencia alto que incluyd solo revisiones sistematicas, metanalisis y
ensayos clinicos. Se obtuvieron 68 articulos.

Basado en la revisidon realizada se confecciond el presente protocolo que fue sometido a
consideracion de expertos nacionales en el Taller Nacional de la especialidad realizado en

mayo de 2011, donde fue discutido y aprobado.

RESULTADOS

Protocolo para la atencion inicial, tratamiento quirargico y post operatorio de la
atresia esofagica con brecha larga.

Conceptos. La distancia entre los bolsones superior e inferior de un eséfago con segmento
atrésico a la que se le denomina “brecha larga”, carece de una definicién conceptual
definida. Varios autores coinciden en reportar que una separacion mayor de 2 centimetros
(cms) o mas de tres cuerpos vertebrales entre los bolsones, debe ser considerada una
brecha larga, pero cifras por encima de 3 cms y hasta 3,5 para la “extra-larga” se

encuentran al revisar la literatura ¢>%7® (Figura 1).



Erecha o] separacian
extensa entre los bolsones
de una atresia de esdfago
sin fistula

Figura 1. Atresia esofagica sin fistula donde se aprecia una considerable separacion entre

los bolsones esofdgicos atrésicos (brecha larga).

La falta de consenso en las definiciones lleva a considerar la brecha esofagica larga desde
un punto de vista funcional mas que en términos puramente numéricos y a considerar tres

elementos definitorios en su concepcion teorica:

- Desde el punto de vista radioldgico: la presencia de mas de tres cuerpos vertebrales
entre ambos cabos.
- Desde el punto de vista anatdmico: una distancia mayor de cuatro centimetros entre
los bolsones esofagicos, encontrada durante la toracotomia.
- La persistencia de cualquier distancia que después de la diseccion quirdrgica de
ambos cabos con ampliaciéon del hiato esofagico diafragmatico, impida la anastomosis
quirdrgica.
Causas: La separacidon excesiva entre los cabos esofagicos o brecha larga, es comun en la
AE pura o sin fistula traqueoesofagica (FTE), en la AE con FTE proximal o fistula distal muy
baja (a la carina).
Evaluacion y manejo inicial
I. Sospecha clinica y radiolégica.
- El diagndstico de una separacion excesiva entre los cabos esofagicos, debe
sospecharse especialmente ante la ausencia de burbuja gastrica en la radiografia
toracica inicial de un paciente que se evalla por atresia esofdgica, aunque algunos

reportes describen que excepcionalmente una atresia con fistula distal muy baja (a la



carina), ocluida o muy estrecha, igualmente puede producir la ausencia de gas en el

estdmago en la radiografia de abdomen simple (Figura 2).

Figura 2. Radiografia de abdomen simple donde se aprecia ausencia
de gas en el estdmago de un paciente con AE.

- La existencia de mas de tres cuerpos vertebrales entre los cabos esofagicos también
sugiere una brecha larga, sin embargo, esta distancia entre los segmentos del
esofago, que se expresa habitualmente en términos de numero de cuerpos
vertebrales, implica que la longitud o tamafio del nifio deben ser tenidas en cuenta.

- Un bolsén superior de pequefio tamaro sugiere la presencia de una FTE proximal.

II. Exploracion endoscopica: la broncoscopia es imprescindible para confirmar o descartar
la existencia de una fistula proximal.

III. Se requiere ademas una radiografia de abdomen simple que orientara sobre posibles
malformaciones digestivas asociadas y una evaluacion ultrasonografica cardiaca y renal.

IV. Pueden requerirse otros estudios especificos para descartar la asociacidén con terceras
malformaciones congénitas (sindrome de VATER) y para establecer el mejor momento
para la intervencién quirdrgica.

Conducta a seguir

La conducta inicial ante la sospecha de que se trata de una AEBL dependera de la variedad

anatomica de que se trate (con fistula proximal, pura o sin fistula, o con fistula distal baja)

y en dependencia de ello, la estrategia serd trazada antes o durante el acto quirdrgico e

implicara siempre y a continuacién del diagndstico, un periodo variable entre cuatro, seis y

hasta 12 semanas, en el que se tratard de restablecer la continuidad esofagica, si tiene

lugar el crecimiento esofagico espontdneo o provocado o se decidird sustituir

definitivamente el 6rgano. La estrategia a seguir para definir la modalidad terapéutica a

utilizar se describe en el siguiente algoritmo (Figura 3):
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Figura 3. Algoritmo para desarrollar la estrategia de tratamiento de la atresia esofégica de
brecha larga.



Los pasos criticos a seguir para desarrollar esta estrategia son:

I. Diagnosticar la presencia de fistula proximal, a través de broncoscopia inicial o durante

un estudio contrastado muy cuidadoso del bolsén proximal con contraste hidrosoluble.

II. Si se confirma la presencia de una fistula proximal, es obligada la conducta quirdrgica

para la ligadura de la misma. Puede utilizarse la via cervical ante una comunicacién alta

accesible por el cuello; si se realiza toracotomia debe intentarse la diseccion y

anastomosis de los cabos, previa ligadura de la fistula. Si no se logra la anastomosis sin

tensién o en caso de abordaje cervical, realizar gastrostomia y aplicar procedimiento para

anastomosis diferida (ver adelante).

III. Ante una AE sin fistula se impone la realizacién de una gastrostomia

y medicién radiolégica de la brecha durante la misma anestesia, lo
cual se realizara con bujias metalicas o inyectando contraste a los

bolsones (Figura 4).

Figura 4. Medicion radioldgica de la brecha con contraste.

Si el espacio de la brecha mide menos de tres cuerpos vertebrales
es aconsejable intentar la diseccion de los cabos mediante toracotomia y una
anastomosis primaria. Si en ese momento no es posible una anastomosis se puede
extender la diseccidon al hiato esofagico y movilizar el bolsén inferior hasta lograr un
ascenso parcial del estbmago y anastomosar sin tension. Si no se logra éxito con este
procedimiento, es aconsejable aplicarlo para anastomosis diferida.

Con un espacio de 3 a 6 cuerpos vertebrales, realizar gastrostomia y diferir la
anastomosis primaria por un periodo de 6 a 12 semanas.

Con un espacio de mas de seis cuerpos vertebrales, las posibilidades de conservacién
del eséfago son remotas, por lo que es mejor abandonar los intentos de anastomosar,
realizar una esofagostomia cervical y sustituir el eséfago en una etapa inmediata
posterior (antes de los 3 meses de edad). La técnica actual recomendada en estos
casos es llevar a cabo una transposicion gastrica primaria entre las 4 a 8 semanas de

edad, con esofagostomia cervical.

IV. La atresia con fistula distal muy baja se diagnostica Unicamente en la toracotomia,

cuando a pesar de la presencia de fistula, su localizacién extremadamente baja en la



carina, impide la anastomosis primaria. Debe intentarse la anastomosis primaria
considerando el ascenso parcial del estdbmago si hay tensién y si no se logra,

entonces aplicar procedimiento para anastomosis diferida.

Procedimiento para realizar anastomosis esofagica diferida:

Esta estrategia estd encaminada a lograr la conservacion esofagica mediante un

aplazamiento de la anastomosis, la cual se difiere hasta lograr el crecimiento de los cabos

esofagicos durante un periodo entre 4 a 6 semanas, prolongable hasta 12. Este método esta

ampliamente reportado en la literatura y tiene como Unica contraindicacion relativa, el peso

de menos de 1500 gramos con anomalias cardiovasculares mayores asociadas (#1>:16:17.18)

Indicaciones:

Pasos

Atresia con fistula proximal que se aborda por el cuello sin toracotomia.

Atresia con fistula proximal que se aborda por toracotomia pero no se puede
anastomosar, después de un intento de ascenso parcial del estémago.

Atresia pura (sin fistula) con menos de tres cuerpos abordada por toracotomia y
anastomosis fallida después de un intento de ascenso parcial del estdmago.

Atresia pura (sin fistula) con brecha entre 3 a 6 cuerpos vertebrales previa
gastrostomia

La atresia con fistula distal muy baja, que causa brecha larga y anastomosis fallida
después de un intento de ascenso parcial del estdbmago.

criticos

Durante este proceso, el paciente permanece internado en la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales, en posicidon semi sentado, con sonda de aspiracion continua
en el cabo superior esofagico para evitar aspiraciones a la via aérea y bajo estrictos

cuidados y observacion de enfermeria.

. El procedimiento implica gastrostomia inicial para nutricion y debe acompafiarse de

mediciones programadas de la distancia entre ambos cabos, con la intencién de
efectuar la anastomosis término-terminal una vez que estos se hallan desarrollado,
sin usar métodos de elongaciéon y para descartar que el cabo distal sea solo un
diverticulo pequefio que no crece, si fuese necesario.
Método de evaluaciéon de la distancia entre los cabos:
¢ A las 6 semanas: introducir una bujia blanda por el cabo superior y el endoscopio
por el cabo inferior:

* Si la distancia es de tres cuerpos vertebrales o menos: intentar |Ia

anastomosis esofagica.
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* Si la distancia es de mas de tres cuerpos vertebrales: revaluar pasadas
cinco semanas mas (semana 11).

e A las 11 semanas: repetir igual procedimiento de medicién, si hay crecimiento,
intentar anastomosis, si no aplicar el procedimiento de sustitucion esofagica con
estomago.
Si hay que sustituir el es6fago porque no crece o dado que se confirma que la
porcion inferior es solo un diverticulo de escasa longitud que impide la anastomosis,
se realizard la sustitucion esofdgica, alrededor de las 12 semanas y a través del

lecho esofagico (ver descripcion).

Sustitucion esofagica con estbmago en etapas tempranas.

Las indicaciones para la sustitucion esofagica neonatal con estdmago son:

Fallo del procedimiento de la anastomosis diferida.
AE sin fistula con brecha de mas de seis cuerpos vertebrales.
Dehiscencia post-anastomodtica de alto débito y fallida luego de proceder re-

anastomosis en cualquier variedad de atresia esofagica tratada.

Técnica quirurgica

Sustitucidon con estdmago en paciente sin esofagostomia:

- Toracotomia con diseccion del cabo esoféagico superior.

- Evaluacion de una posible sutura primaria con ascenso parcial del estbmago. De no ser

posible:

Laparotomia por incision media supraumbilical.

Diseccion del estdmago con conservacion de la mayor irrigacion posible.
Desinsercion y cierre de la gastrostomia.

Piloroplastia.

Ampliacion del hiato esofagico diafragmatico y extraccion del eséfago inferior.

Seccidn de la porcidn inferior del eséfago (bolsén distal) y cierre por sutura, modelacion

gastrica para el ascenso.

e Anastomosis eséfago-gastrica a un solo plano en el térax, ascendiendo solo la porcion de

estdbmago necesaria.

¢ Colocacion de sonda de Levine para descompresion y alimentacion.

e Sonda de pleurotomia a un sello de agua que se retira 24 horas mas tarde.

Sustitucién con estdmago en paciente con esofagostomia:

e Laparotomia por incision media supraumbilical.

e Diseccién del estdbmago con conservacion de la mayor irrigacion posible.

e Desinsercion y cierre de la gastrostomia.
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Piloroplastia.

Ampliacion del hiato esofagico y diseccion del eséfago inferior.

Se secciona la porcién inferior del eséfago y se sutura el estdmago modelandolo para su

ascenso.

Incision cervical para disecar el eséfago superior.

Diseccion ciega del mediastino posterior desde el abdomen, siguiendo el lecho del
esofago removido y desde el cuello por la incisidn cervical hacia el mediastino.
¢ Colocacioén de sonda de Levine para descompresiéon y alimentacion.
¢ Anastomosis eso6fago-gastrica en el cuello a un solo plano.
DISCUSION
Las estrategias actuales de tratamiento de la atresia esofagica han elevado la supervivencia

(19,20,21)

en esta afeccion a un 95% La polémica se mantiene, sin embargo, alrededor del

manejo de la variedad con brecha larga, cuya reparaciéon primaria ha sido considerada con

(22,23.24) \Jerdaderamente, una extensa separacién entre los cabos de

frecuencia, imposible
un esofago atrésico es un hallazgo relativamente raro, que afade un significativo desafio en
la correccion quirdrgica y ensombrece el prondstico del paciente con atresia esofagica.
Muchas técnicas han sido descritas para el tratamiento de este inconveniente, pero ninguna
ha resultado ser ideal *>%7:813) Ademds de otros factores como peso al nacer, infeccién del
tracto respiratorio asociada y malformaciones cardiacas, la distancia entre los cabos juega
un papel importante en el resultado del tratamiento.

La mayoria de los autores sostienen que la preservacion del eso6fago autdctono provee los
mejores resultados funcionales siempre que pueda lograrse una anastomosis con un nivel
de tensidn aceptable y optan por reservar las técnicas de sustitucion esofagica para casos
muy particulares como ultima opcion de tratamiento, ante el fallo del resto de las variantes
de rescate esofagico ®®), Resultados muy por debajo de los dptimos después del reemplazo
del eséfago con otros segmentos de intestino, han propagado la teoria, ampliamente
aceptada de la utilizacion del eséfago autoctono.

Tal es asi que la tendencia actual en todas las variedades anatdmicas es a realizar la
anastomosis esofagica primaria, incluyendo a la variante con brecha larga, en la que se
prefiere incluso diferir la anastomosis antes que renunciar al eséfago del paciente, en aras
de conservar su funciéon y lograr el restablecimiento de su continuidad después de un
periodo variable de elongacién esofagica por diferentes métodos o de esperar el crecimiento
espontaneo del eséfago (11:13:20,:21,22,23,24)

Una variante mejor aceptada es la sustitucion muy temprana del érgano con el

estdmago®>2%?7), dada su continuidad anatémica con el eséfago, recomendada cuando no
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se logra realizar la anastomosis inicial y que se hace mediante un ascenso gastrico parcial
sin necesidad de practicar ostomias y restableciendo el trénsito precozmente (28:29:30:31.32) ]
cual propone la estrategia del presente trabajo.

Desafortunadamente, ademas de las numerosas complicaciones que acompafan a las
técnicas de reparacién de la AEBL, se suma el hecho de que no existen protocolos
estandares para guiar al cirujano en la conducta ante esta situacion.

Varias maniobras se aplican, con éxitos y fracasos, intentando lograr la continuidad del
esofago, pero ninguna ha sido adoptada universalmente debido a sus resultados

impredecibles (33:3%3%),

Esto sugiere la dificultad de estandarizar el tratamiento en esta
variedad anatdmica y asi ha sucedido en Cuba.

El protocolo aqui expuesto constituye una guia para la practica quirdrgica en la atresia
esofagica en un escenario de escaso desarrollo, donde a pesar de existir cuidados
neonatales y experiencia quirargica en el campo neonatal, la atresia esofagica de brecha
larga aun representa una afeccion no solucionada, en la que con frecuencia las modalidades
aplicadas distan de estar a la altura de los esfuerzos internacionales actuales.
CONCLUSIONES

La aplicacion de la estrategia aqui expuesta puede contribuir a ofrecer una solucion
definitiva a este desafio quirlrgico neonatal y ser un paso sélido en el camino de mejorar la

supervivencia y calidad de vida de estos pacientes.
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