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ABSTRACT

Esophageal Atresia and Tracheoesophagic Fistula. Evolution and Postsurgical
Complications

Esophageal atresia (EA) and tracheoesophageal fistula are congenital anomalies associated with respiratory
and gastrointestinal morbidity. Objective: The aim of this study was to describe clinical characteristics of
patients with EA and TEF during childhood, specially focused on respiratory and gastrointestinal complica-
tions. Methods: We reviewed the clinical charts from fifteen patients admitted to our hospital and who were
followed locally between 1995 and 2007. Results: Gross classification distribution was: A: 0, B: 0, C: 12,
D: 2, E: 1. Waterston distribution was Al: 6, B1: 1, B2: 4 y C2: 4. Associated malformations to EA and TEF
were 7/15. Main morbidity during the follow up period were: Recurrent pneumonia: 6/15, recurrent wheezing
12/15, tracheomalacia in 9/15 and apnea in one patient. Fistula re-opening in 3/15, Gastroesophageal reflux
in 15/15 esophagic stenosis in 7/15. All patients were admitted to the hospital at least once during the follow
up and in 12/15 of this were due to respiratory causes. Conclusions: EA and TEF after surgical repair have
significant respiratory and gastrointestinal morbidity and frequent admission to the hospital during the first
years of life.

(Key words: Esophageal Atresia; Tracheoesophageal Fistula).
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RESUMEN

La Atresia esofagica (AE) con o sin fistula traqueoesofagica (FTE) es una malformacion congénita que se
asocia a complicaciones respiratorias y digestivas. Objetivo: Describir las caracteristicas de estos pacientes,
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su morbilidad respiratoria, digestiva y hospitalizaciones en su evolucion a largo plazo. Materiales y Métodos:
Se revisaron en forma retrospectiva 15 fichas de pacientes con diagndstico de FTE evaluados por el equipo de
Neumologia Pediatrica de la Universidad Catolica de Chile entre 1995 y 2007. Resultados: N = 15 pacientes,
sexo masculino 9 diagndstico el primer dia de vida 13/15 pacientes. Clasificacion de Gross: A= 0, B= 0, C=
12, D=2, E= 1. Clasificacion de Waterston Al: 6, B1: 1, B2: 4 y C2: 4 Malformaciones asociadas: en 7/15.
Complicaciones respiratorias: Neumonia recurrente 8/15, sibilancias recurrentes 12/15, Recurrencia de fistula:
3 /15 pacientes, Apnea: 1 paciente, Traqueomalacia (TM) (9/15). Complicaciones digestivas: Reflujo gas-
troesofagico 15/15, Estenosis esofagica: 7/ 15. Un paciente requiri6 cirugia de Nissen. Todos los pacientes se
hospitalizaron en al menos una oportunidad y en el 12/15 la causa fue respiratoria. Conclusion: La FTE es una
enfermedad de resolucion quirtrgica con alta morbilidad respiratoria, digestiva y frecuentes hospitalizaciones

en los primeros afios de vida.

(Palabras clave: Atresia Esofagica, fistula Traqueoesofagica).
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Introduccion

La Atresia Esofagica (AE), con o sin Fistu-
la Traqueoesofagica (FTE), es una malforma-
cion congénita frecuente que afecta aproxima-
damente 1 de cada 3 500 recién nacidos'?. Esta
malformacion consiste en la interrupcion de la
continuidad del es6fago que puede tener o no
comunicacién con la traquea. En mas del 50%
de los casos se asocia a otras malformaciones
congénitas como Cardiacas (29%), Genitouri-
narias (14%), Anorectales (14%) y Gastroin-
testinales (13%)**. La AE y FTE forma parte
de las asociaciones VACTERL y CHARGE y
se encuentra asociada con frecuencia a otros
sindromes genéticos como trisomia 21 y triso-
mia 18%%; sin embargo, la mayoria de los casos
de AE y FTE son esporadicos.

Los avances en cuidados intensivos en neo-
natologia y en cirugia han permitido disminuir
la mortalidad en nifios con esta enfermedad
cuya sobrevida actual es cercana al 90% tanto
en el extranjero como en nuestro pais®’.

Aun cuando la mortalidad ha mejorado,
la mayoria de los pacientes con AE y FTE
presentan morbilidad significativa. Las com-
plicaciones mas frecuentes que presentan los
pacientes con AE/FTE luego de la reparacion
quirargica son de tipo respiratoria y digestiva,
que condicionan un deterioro de la calidad de
vida y alta tasa de hospitalizacion®®. Estos pro-
blemas suelen persistir aun después de reali-
zada la cirugia correctora debido a multiples
factores: reflujo gastroesofagico, aspiracion
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de contenido gastrico, inestabilidad de la via
aérea o traqueomalacia, epitelio anormal de la
traquea, motilidad esofagica anormal, esteno-
sis esofagica o recurrencia de la FTE!10,

Aun cuando existen reportes en series ex-
tranjeras con buenos resultados’!?, la mayoria
corresponde a nifios operados hace dos dé-
cadas cuando la mortalidad a corto plazo era
mucho mayor. En nuestro pais la literatura es
escasa*>®!3 y reporta mejoria en la sobrevida
general pero muestra poco detalle en la morbi-
lidad asociada en esta enfermedad. El objetivo
de este estudio fue describir las caracteristicas
generales de estos pacientes poniendo énfasis
en su evolucion y morbilidad asociada tanto
respiratoria como digestiva durante los prime-
ros afios de vida.

Material y Métodos

Estudio descriptivo y retrospectivo en el
cual se revisaron las fichas clinicas de un total
de 18 pacientes con diagnostico de AE y/o FTE
que fueron evaluados en el Hospital Clinico de
la Pontificia Universidad Catolica de Chile, en
un periodo comprendido entre enero de 1995
y junio de 2007. En 3 pacientes no se logro
obtener informacion completa de modo que
fueron excluidos. Se confecciond un protocolo
en el que se registraron variables demografi-
cas y detalles significativos de la cirugia y sus
complicaciones. Ademas se clasificaron los
pacientes de acuerdo a las clasificacion antato-
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mica de Gross y de prondstico de Waterstone'*
y Spitz'*. En relacion con las malformaciones
o alteraciones cromosomicas asociadas se re-
gistro el tipo y niimero. Se registré el nimero
de hospitalizaciones por causa respiratoria y
digestiva. Los pacientes fueron evaluados 3 a
6 veces por afio.

Con respecto a las complicaciones respi-
ratorias se registro: neumonia recurrente (3 o
mas episodios de neumonia durante el segui-
miento), traqueomalacia (visualizacion endos-
copica de obstruccion traqueal mayor al 50%
del lumen en fase espiratoria), sibilancias re-
currentes (3 o mas episodios de obstruccion
bronquial en el seguimiento), apnea (cese de
la respiracion observada por sus cuidadores).
Se realiz6 una revision critica de los estudios
de fibrobroncoscopias (FBC) realizadas en
nuestra institucion y se registraron los hallaz-
gos. En 12 de 15 pacientes se realizo FBC por
presentar enfermedades recurrentes como sibi-
lancias o neumonias. Los reportes consignaron
la presencia de traqueomalacia significativa.

Las complicaciones digestivas considera-
das fueron: RGE (esofagograma, cintigrafia
de RGE y/o phmetria de acuerdo a los hallaz-
gos), estenosis esofdgica (por medio de visua-
lizacion endoscopica), nimero de dilataciones
esofagicas, filtracion de la anastomosis, perfo-
racion esofagica, obstruccion por cuerpo ex-
trafio y refistulizacion con el tratamiento reali-
zado. El protocolo de evaluacion de alteracio-
nes digestivas se realizd en forma progresiva
de acuerdo a su complejidad.

Los datos se describieron con mediana y
rango o porcentaje. Para el analisis de las va-
riables dicotomicas se utilizo el test de fisher y
para las variables continuas el test de Kruskal
Wallis. Se consideré una diferencia significati-
va la probabilidad p < 0,05.

Resultados

Se incluyen 15 pacientes, 9 varones, me-
diana de edad 6 afios (rango 0,2-12 afios). La
mediana de edad gestacional fue 37 semanas
(rango 34-40) y la mediana de peso y talla
de nacimiento fueron 2 665 g (rango 1 150-
3 720) y 48 cm (rango 52-37).

En 13 pacientes el diagnostico se realizo el
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primer dia de vida. En un paciente el diagnos-
tico se hizo al segundo dia de vida presentando
AE con FTE proximal y distal. En un paciente
el diagnostico se realizo fuera del periodo neo-
natal y correspondi6é a un nifilo que presentod
FTE tipo H cuyo estudio se confirm6 a los 6
meses de vida. Doce de los 15 pacientes fue-
ron operados en las primeras 48 hrs de vida, de
los 3 pacientes que se operaron después de las
48 hrs de vida; uno fue al 4° dia coincidien-
do con que su diagndstico se hizo al 2° dia, y
otro se opero el dia 11 asociandose a su cirugia
correctora colostomia y gastrostomia. S6lo un
paciente fue operado fuera del periodo neona-
tal, lo que ocurri6 al 7° mes de vida cuando se
realiz6 el diagnostico.

El tipo de cirugia primaria fue mayoritaria-
mente: cierre y anastomosis término-terminal
(TT) que se realizoé en 11 (73,3%) pacientes,
cierre con anastomosis TT y gastrostomia fue
realizada en 1 paciente que presenté malfor-
macion asociada (VACTERL), gastrostomia y
Esofagostomia se efectud en 3 pacientes (estos
pacientes presentaban malformaciones con-
génitas asociadas como S. Down, VACTERL
y atresia anal) y un paciente con doble fistula
requiri6 ascenso gastrico. Las malformaciones
asociadas se encontraron en 8 de 15 pacientes
(53,3%), siendo mas frecuentes las gastroin-
testinales (30%). Los detalles de los pacientes
se resumen en la Tabla 1.

Seglin la clasificacion de Gross los pacien-
tes se clasificaron: 12 nifios con tipo C, 2 nifios
con tipo D y 1 niflo con tipo E (figura 1). Con
respecto a la clasificacion de factores prondsti-
cos de Spitz: 14/15 se los nifios se encontraba
en el grupo I, y un paciente se encontraba en
el grupo II por presentar peso de nacimiento
<1500 g).

Las complicaciones postquirurgicas en el
periodo agudo fueron reportadas en 5 pacien-
tes (infecciosas 3, neumotorax 1, perforacion
esofagica 1 y estenosis subgldtica 1). La dura-
cion de la hospitalizacion en los pacientes con
complicaciones posquirtrgicas y sin estas fue
similar. Se realiz6 fibrobroncoscopia a 12 de
los 15 pacientes (rango de FBC por paciente
1-5) Se obtuvieron registros del procedimiento
en 10 pacientes: traqueomalacia moderada 9,
variante anatomica del LM o LSD 2, bronquio
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Tabla 1. Caracteristicas generales y morbilidad asociada de una serie de 15 pacientes con atresia esfofagica
con fistula traqueoesofagica

n= Edad
15 actual

1 3m

2 6abm
3 9a

4 5a

5 5a3m
6 7a10m
7 12 a
8 9a2m
9 7 a
10 6alm
11 2a

12 7a6bm
13 4a7m
14 2a
15 4a

Malformacion/

Asociacion

Hemivertebra
D. pielocalicial

Laringomalacia

VACTERL

Atresia anal

S. Down
Atresia duodenal

Ano imperforado

Coronaria
anémala

VACTERL.
Bronquio carinal

Cirugia

Cierre.
Anastomosis
TT

Cierre.
Anastomosis
T-T

Cierre.
Anastomosis
T

Cierre.
Anastomosis
T-T
Gastrostomia.
Colostomia

Esofagostomia
Gastrostomia

Esofagostomia
Gastrostomia

Cierre.
Anastomosis
T

Cierre.
Anastomosis
T-T

Cierre.
Anastomosis
TT

Cierre.
Anastomosis
T-T

Seccién y
cierre

Cierre.
Anastomosis
T

Cierre.
Anastomosis
TT

Cierre.
Anastomosis
T-T
Esofagostomia
Gastrostomia
Ascenso gas-
trico

Complicaciones
respiratorias

Traqueomalacia

Neumonia recurrente
Sibilancias recurrentes

Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes

Neumonia recurrente
Sibilancias recurrentes

Sibilancias recurrentes

Traqueomalacia. Apnea
Sibilancias recurrentes

Neumonia recurrente
Sibilancias recurrentes

Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes

Neumonia recurrente
Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes
Neumonia recurrente
Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes

Sibilancias recurrentes

Neumonia recurrente
Tragueomalacia
Sibilancias recurrentes

Neumonia recurrente
Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes

Traqueomalacia

Neumonia recurrente
Traqueomalacia
Sibilancias recurrentes

Complicaciones
digestivas

RGE
Recurrencia de FTE

RGE
Estenosis esofégica

RGE Estenosis
esofagica.
Recurrencia de FTE

RGE
Estenosis esofégica

RGE

RGE
Estenosis esofégica

RGE
Trastorno deglucion

RGE
Estenosis esofégica

RGE
Estenosis esofdgica
Trastorno deglucion

RGE

RGE

RGE

RGE

RGE. Estenosis
esofagica
Recurrencia de FTE
RGE

Estenosis esofdgica
Trastorno deglucion

n
Hosp.

VACTERL: Defectos vertebrales, malformaciones anorrectales, defectos cardiacos, Atresia esofagica y Fistula traqueoesofagica, altera-
ciones renales y de via urinaria, anomalias de los miembros. D. pielocalicial: Dilatacién pielocalicial. T-T: Término terminal. RGE: Reflujo
gastroesofagico. Edad: a (anos), m (meses).
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0

A: Atresia esofagica

sin fistula 0%

fistula proximal 0%

(VNS

B: Atresia esofagica con

C: Atresia esofagica con
fistula distal 80% (12)

\ :

—
D: Atresia esofagica con fistula
proximal y distal 13% (2)

accesorio y carinal 2, granuloma de cuerdas
vocales 1, laringomalacia 1.

El seguimiento se realiz6 por una mediana
de 4 afios (0-7). En este periodo se reporto la
aparicion de sibilancias en 12/15 y neumonia
recurrente en 8/15 pacientes. Se comparo a los
pacientes con y sin malformaciones con res-
pecto a la frecuencia de neumonias y hospita-
lizaciones, no encontrando diferencias signifi-
cativas.

Todos los pacientes presentaron reflujo
gastroesofagico (RGE) de alguna magnitud
de acuerdo al algoritmo de estudio menciona-
do. Sélo 1 paciente requiri6 cirugia de Nissen
como tratamiento de RGE. Estenosis esofagica
se presento en 7 de 15 pacientes y la totalidad
de estos nifios fue tratado con dilataciones eso-
fagicas con un rango de 1-4 dilataciones por
paciente. En un paciente se reportd extraccion
endoscopica de cuerpo extrafio esofagico.

La recurrencia de FTE se presento en 3
del5 pacientes. En 2 de ellos se realizo cierre
endoscopico con Beriplast. En uno la conducta
fue expectante hasta el momento que se reali-
z6 este reporte. Caracteristicas de la serie y su
morbilidad asociada se muestran en la tabla 1.
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E: Fistula sin atresia
tipo H 7% (1)

Figura 1. Clasificacion de Gross.

Todos los pacientes requirieron hospita-
lizarse, lo que ocurrid6 con una mediana de
2 veces en el periodo de seguimiento (rango
1-8). La mayoria de los pacientes (12/15) se
hospitalizo por causa respiratoria. Se compar6
el nimero de hospitalizaciones de los pacien-
tes con y sin malformaciones asociadas y de
los pacientes con y sin complicaciones posqui-
rurgicas inmediatas, no encontrando diferencia
significativa en dichos grupos. No hubo morta-
lidad en esta serie.

Discusion

El presente estudio describe la evolucion
de los primeros aios de vida de una serie de
pacientes con AE y FTE, que desarrollaron
multiples complicaciones respiratorias y di-
gestivas. Esta pequefia serie aporta con nueva
evidencia que cuantifica la morbilidad asocia-
da y las consecuentes hospitalizaciones. Es-
tos hallazgos deben ser difundidos en nuestro
medio con el objeto de anticipar la morbilidad
mencionada.

El pronostico de AE y FTE ha mejorado
mucho en los tltimos afios, siendo la sobrevida

343



JAKUBSON L. y cols.

actual mayor al 95% en centros de derivacion
con cuidados intensivos neonatales'®. En nues-
tro pais la sobrevida ha mejorado en forma
categorica conforme han pasado los afos>%!?
lo que se proyecta aun mas en nuestra serie.
Usando como comparador la clasificacion de
Waterston!® la sobrevida de nuestros pacien-
tes fue de 100%. Recientemente, se ha vali-
dado el uso de la clasificacion de Spitz'* que
de forma maés precisa podria valorar el riesgo
vital que presentan los pacientes considerando
solo peso de nacimiento y presencia de mal-
formaciones cardiacas como predictores. En
este estudio, Lopez!” reporta sobrevidas por
grupo de I: 98,5%, II: 82% y III: 50% Oka-
moto'8, cuestiona esta clasificacion y postula
una nueva formula que podria ser mejor pre-
dictor de mortalidad agregando un grupo de
mayor riesgo. Nuestros resultados aparecen
representados en el grupo de menor riesgo con
sobrevida similar a lo reportado en la literatura
internacional.

Si se analiza la distribucion de AE y FTE
de acuerdo a la Clasificacion Anatomica de
Gross, la malformacion denominada tipo C
(AE mas FTE distal) fue la mas frecuente lo
que concuerda con datos publicados en Chile
e internacionalmente*>!!"13 asimismo con el
momento del diagnostico y edad de cirugia' 3.

La AE y FTE se presenta frecuentemente
en asociacion con malformaciones congénitas
y sindromes genéticos. Las cifras reportadas
en la literatura nacional e internacional son
variables y dependen fundamentalmente del
numero de pacientes y del tipo de poblacion.
Nuestros resultados fueron similares a lo re-
portado en series mas grandes'®.

La morbilidad respiratoria y digestiva que
presentan pacientes con AE y FTE ha sido re-
portada previamente'®. En esta pequefia serie
es muy evidente la frecuencia de complicacio-
nes en el seguimiento de los primeros afios de
vida. Muchos factores pueden contribuir a la
recurrencia de sintomas respiratorios. Algunos
autores'? sugieren que la presencia de epitelio
escamoso no ciliar en la traquea podria empeo-
rar seriamente el mecanismo de barrido ciliar,
siendo éste un importante mecanismo de de-
fensa del tracto respiratorio que predispone a
la aparicion de atelectasias y neumonias recu-
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rrentes. También existe una asociacion clara
entre la severidad del RGE y la persistencia de
los sintomas, que en nuestra serie afecto a la
totalidad de los nifios. La estenosis esofagica y
la alteracion del peristaltismo esofagico puede
generar acumulacion de restos de comida en
el tercio superior del esofago y asi llegar a la
traquea causando episodios de aspiracion'*!°,
Chetcuti’ reporta sibilancias en el 63% de los
nifios menores de 5 afios, bronquitis en el 74%
y neumonias en el 35% de los nifios con AE
y FTE. Nuestra cifra de sibilancias encontra-
das es superior aunque incluye probablemen-
te a aquellos pacientes que este autor define
como bronquitis. En nuestros pacientes la alta
prevalencia de sibilancias se explica en parte
por la frecuente presencia de traqueomalacia.
Estudios extranjeros describen que las infec-
ciones respiratorias recurrentes ocurren mas
frecuentemente en los primeros 5 afos de vida
y tienden a mejorar con la edad. Debido a que
nuestro seguimiento involucra principalmente
los primeros afios de vida creemos que estos
datos corroboran la experiencia internacional.
Sobretodo cuando existe evidencia que estos
pacientes no presentan marcadores inflamato-
rios ni evidencia de remodelacion, lo que hace
menos probable el diagnostico de asma®. Este
dato es muy gravitante puesto que permite evi-
tar tratamientos ineficaces y prolongados que
no cuentan con justificacion alguna.

Traqueomalacia esta presente en el 75% de
las muestras de anatomia patologica de los pa-
cientes con AE y/o FTE, pero se reporta como
clinicamente significativa en el 20% de los pa-
cientes con esta enfermedad. Su aparicion se
explica por la alteracion primaria de la estruc-
tura traqueal que compromete en forma varia-
ble su estabilidad. De nuestros pacientes, 12
fueron estudiados con fibrobroncoscopias y 9
presentan traqueomalacia lo que es muy simi-
lar a los reportado por otros autores con cifras
de 60%* y 78%?!.

Muchos de los pacientes con Traqueomala-
cia reciben broncodilatadores beta agonistas,
los que podrian relajar aun mas el tono del
musculo liso de la pared traqueal, empeoran-
do los sintomas. La TM tiende a mejorar con
la edad, debido al crecimiento de la via aérea
que hace mas rigida su estructura y por tanto
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disminuye el colapso dinamico.

Muchas series reportan reflujo gastro-
esofagico (RGE) en el 50% de los pacientes,
aunque estd universalmente presente en algin
grado en todos los pacientes®. En nuestra se-
rie, la totalidad de los pacientes presentaron
RGE, que creemos es atribuible a una mayor
sensibilidad de los tratantes en su busqueda. Al
igual que la maduracion que sufre la traquea,
el esofago va creciendo y su evolucion natural
es hacia la mejoria con la edad. Solo la minoria
de los pacientes requiere cirugia.

Asi como ocurre que los pacientes con AE
y FTE presentan mayor morbilidad durante los
primeros cinco afios de vida, asimismo tam-
bién presentan una mas alta tasa de hospitali-
zacion en este periodo. Un estudio en Australia
reporta que el 44% de los pacientes se hospi-
taliza por causa respiratoria, y la mayoria se
producen en los primeros 5 afios de vida. Esta
realidad se repite en nuestros resultados. Los
nifios con FTE presentan una susceptibilidad
mayor a infecciones virales comunes, de modo
que los episodios de sibilancias recurrentes son
frecuentes. Esto explica las hospitalizaciones y
la mayor frecuencia de sibilancias e infeccio-
nes respiratorias recurrentes que se describen
en la literatura y que muestra nuestra serie. Es
por esto que es importante anticiparse, educar
y asesorar a la familia, mantener calendario in-
munizaciones al dia y realizar un seguimiento
multidisciplinario.

Este estudio retrospectivo y descriptivo
revela la importante morbilidad respiratoria y
digestiva que aparece en el seguimiento a largo
plazo en pacientes con AE y FTE. Es impor-
tante dar a conocer esta realidad para anticipar
el desafio clinico que estos pacientes plantean.
Asimismo se hace indispensable complemen-
tar esta informacion con estudios de evolucion
clinica a mas largo plazo.
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