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Resumen

La atresia esofagica (AE) es la malformacion congénita digestiva mas comun, en la
cual hay falta de continuidad del eséfago y la mayoria asocia una comunicacién hacia la
traquea, que se le denomina fistula traqueoesofagica. A nivel mundial, se presenta en
2,1/10.000 de los recién nacidos. El 50% asocia otras malformaciones congénitas. La cla-
sificacion mas utilizada es segun su anatomia. El diagndstico se puede realizar en el pe-
riodo prenatal por medio de ultrasonido o postnatal, por medio de signos clinicos e ima-
genes. El tratamiento temprano determina el pronéstico. El 96% de los pacientes presen-
tan complicaciones tanto tempranas como tardias. La supervivencia de los pacientes con
atresia esofagica es de 98% si no asocian otras comorbilidades y de 50 a 80% si presen-

tan factores de mal pronostico.

Se realiz6é un estudio de tipo observacional, descriptivo y retrospectivo, basado en
la revision de expedientes clinicos y mediante una hoja de recoleccién de datos previa-
mente estructurada con base en los objetivos propuestos. Se llevo a cabo en el unico cen-
tro quirdrgico pediatrico del pais, el Hospital Nacional de Nifios, de enero de 2017 a di-
ciembre de 2022. En total, se obtuvo una muestra de 92 pacientes, se excluyeron 8 pa-

cientes.

Dentro de los resultados se documenté que 96% se diagnosticd prenatal o durante
el primer dia de vida. La mayoria fueron de sexo masculino y RNTAEG . La provincia con
mayor incidencia fue San José. El 27% asocié polihidramnios. La mayoria de los pacien-
tes presentaron AE tipo C. Mas de la mitad de los pacientes asociaron otras patologias;
la mas frecuente cardiopatia. En cuanto al manejo quirurgico en nuestro pais se ha ho-
mogeneizado a lo largo de los afios. Por otro lado, el manejo médico y seguimiento son
variables, dependiendo de las secuelas del paciente. Dentro de las complicaciones tem-
pranas, la mas comun es la septicemia y tardiamente, el retraso de neurodesarrollo. Se
evidencié que la mayoria de los pacientes no siguen un control adecuado. 18% de los pa-
cientes fallecieron, de los cuales todos presentaban comorbilidades asociadas como car-

diopatia.

Los pacientes con AE son complejos y ameritan un manejo multidisciplinario.
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Abstract

Esophageal atresia (EA) is the most common congenital digestive malformation, in
which there is a lack of continuity of the esophagus and the majority associates a commu-
nication towards the trachea, which is called tracheoesophageal fistula. Worldwide, it oc-
curs in 2.1/10,000 newborns. 50% associate other congenital malformations. The most
used classification is according to its anatomy. The diagnosis can be made in the prenatal
period through ultrasound or postnatally, through clinical signs and images. Early treat-
ment determines the prognosis. 96% of patients present both early and late complications.
The survival of patients with esophageal atresia is 98% if they do not associate other co-

morbidities and 50 to 80% if they present poor prognostic factors.

An observational, descriptive and retrospective study was carried out, based on the
review of clinical records and using a previously structured data collection sheet based on

the proposed objectives. It was carried out in the only pediatric surgical center in the coun-
try, the National Children's Hospital, from January 2017 to December 2022. In total, a

sample of 92 patients was obtained, 8 patients were excluded.

Among the results, it was documented that 96% were diagnosed prenatally or dur-
ing the first day of life. The majority were male and RNTAEG. The province with the high-
est incidence was San José. 27% acquired polyhydramnios. Most patients presented AE
type C. More than half of the patients associated other pathologies; the most common
heart disease. Regarding surgical management in our country, it has become homoge-
nized over the years. On the other hand, medical management and follow-up are variable,
depending on the patient's sequelae. Among the early complications, the most common is
sepsis and later, delayed neurodevelopment. It is evident that the majority of patients do
not follow adequate control. 18% of the patients died, of which all had associated comor-

bidities such as heart disease.

Patients with AE are complex and require multidisciplinary management.
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Introduccién

La Atresia Esofagica (AE) es la malformacion digestiva mas comun, en la cual hay
falta de continuidad del esé6fago, en la mayoria de los casos, asocia comunicacion hacia
la traquea. Se da por fusion incompleta de los pliegues traqueoesofagicos y puede estar
asociada a otras malformaciones o ser aislado (1). El diagnéstico precoz en la clinica, con
apoyo de estudios de imagen, la cirugia temprana y la calidad de los cuidados intensivos
postoperatorios determinan el prondstico (2,3). La supervivencia de los pacientes con AE
es de 98%, y en nifios con factores de mal prondstico, en especial, cardiopatia y bajo
peso al nacer es de 50 a 80%. Estos pacientes presentan multiples complicaciones a lo

largo de su desarrollo, por lo que deben tener un seguimiento integral (5,11,16).

Objetivo general

Describir las caracteristicas clinicas, el diagnostico, el manejo y evolucién de los pacientes
con AE de enero de 2017 a diciembre de 2022.

Objetivos especificos

* Anotar los antecedentes perinatales e identificar los que se describen en la literatura
como factores de riesgo para desarrollar AE.

» Establecer la incidencia de cada tipo de atresia de eso6fago en la poblacién estudiada.

« |dentificar las comorbilidades asociadas a la AE.

» Describir el manejo operatorio, postoperatorio y sus complicaciones.

* Documentar el manejo integral de los pacientes con AE durante el periodo del estudio.

» Registrar las secuelas que presentan estos pacientes y el tratamiento.

Marco Teérico
Epidemiologia

La AE es una malformacion digestiva en la cual hay falta de continuidad del eséfa-
go, es un grupo heterogéneo de variantes anatomicas. (1). La AE es una de las malfor-

maciones congénitas mas frecuentes en los recién nacidos, se estima que tiene una inci-

dencia de 1 por cada 3.500 recién nacidos vivos a nivel mundial.
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Se asocia a una importante morbilidad y mortalidad (2). Se documentd, por primera
vez, en 1670. Se presenta con mayor frecuencia en hombres, blancos, madre primipara o

mayor a 40 afios y en nifilos con antecedentes de hermanos con AE (3).

Figura 1. Clasificacion de Gross. A. AE sin fistula. B. AE con fistula proximal a traquea. C.
AE con FTE distal. D. AE con FTE tanto en extremo distal como proximal. E. FTE sin AE.
F. Estenosis esofagica
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El 50% asocia otras alteraciones congénitas o forman parte de asociaciones como
VACTERL. El 10% tienen alteraciones cromosdmicas, como; trisomia 21, 18 y 13. Ade-
mas, se asocia a sindromes como CHARGE, entre otros. (4). Las cardiopatias que se
asocian con mayor frecuencia se encuentran: ClIV, CIA, tetralogia de Fallot y atresia pul-

monar. (5).

La AE se puede clasificar segun su anatomia, por la presencia de otras malforma-
ciones o si forma parte de un sindrome. La mas utilizada es la clasificacién anatémica o
de Gross, en este caso, la mas comun es el tipo C. El tipo A se trata de una falta de co-
municacion la parte superior e inferior del eséfago, sin presentar FTE no se conectan y
sus extremos estan cerrados. En el tipo B, la parte superior del eséfago esta conectada
con la traquea, sin embargo, la parte inferior tiene un extremo cerrado. La atresia tipo C
es la mas comun, donde la parte superior del esofago tiene un extremo cerrado y la parte
inferior esta conectada a la traquea. El tipo D es el mas infrecuente y grave de todos, la
parte superior y la inferior del esd6fago no estan conectadas entre si, pero cada una de
ellas esta conectada a la traquea en forma separada. En el tipo E es aquella en donde
hay FTE sin AE y la tipo F hay estenosis esofagica sin FTE. Para efecto de diagndstico y

asesoramiento genético, es muy util la distincion entre sindrémica o no sindromica. (6).
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En cuanto a la epidemiologia, en Costa Rica, se han realizado multiples estudios
en los ultimos afos, inicialmente, el Dr. Carlos Chacén realizé un analisis del manejo qui-
rurgico de atresia de esdfago y sus complicaciones postoperatorias tempranas y tardias
en el Hospital Nacional de Ninos “Dr. Carlos Saenz Herrera”, entre enero de 2008 y di-
ciembre de 2012. (7)

En el 2010, el Dr. Rodriguez y el Dr. Lazo publicaron un estudio transversal realiza-
do durante el periodo comprendido entre el 1 de enero de 2003 y el 31 de diciembre de
2007 titulado: Caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de atresia de es6-
fago. Dentro de las conclusiones se enumeran las siguientes: mayor frecuencia en la po-
blacion masculina, en una relacién de 1,5 nifios por 1 nifia afectada. Ademas, la tasa de
incidencia mas elevada se encontré en la provincia de Heredia con 2,2 casos por cada
10.000 nacidos vivos. La tercera parte de los pacientes asociaron polihidramnios como
antecedente prenatal con un 6% y tuvieron la sospecha diagnéstica prenatal por hallazgos
ultrasonograficos (71). El factor de prematuridad se presentd en el 35% de los pacientes.
Las cardiopatias congénitas fueron las malformaciones mas frecuentemente asociadas,
en 42% de los pacientes. El tipo C fue el que mas se encuentra en este grupo de pacien-
tes, en el 93% de los casos. La mortalidad por grupo de riesgo, segun la clasificacion de
Waterston, fue significativamente mayor a la que se reporta en la comunidad médica de
paises desarrollados. Las complicaciones asociadas mas frecuentes fueron el neumotérax

y la sepsis. La mortalidad fue de 16%, siendo la principal causa el shock séptico. (8)

En el 2015, la Dra. Velasco realizé un estudio bibliografico sobre la atresia esofagi-
ca y yeyunal. Posteriormente, en el 2016, el Dr. Ezra Goldberg Hernandez realizé un es-
tudio cuyo objetivo fue caracterizar a la poblacion de pacientes con atresia esofagica,
egresados del SECIN del HNN, durante el periodo comprendido entre enero de 2016 y
diciembre de 2017. Se analizaron 35 pacientes, de ellos el 54% eran masculinos y 45%
femeninos. La mediana de peso al nacer fue de 2430 g. La mediana de edad gestacional
fue de 37 semanas y el 31% fueron prematuros. (9) La edad de ingreso promedio fue de 7
horas de nacidos. Se documenté polihidramnios en el 67% de los casos. Asimismo, se
documentaron malformaciones congénitas asociadas en 68% de los pacientes; las mas
frecuentes fueron: cardiopatias congénitas, malformaciones renales, malformaciones gas-
trointestinales y musculoesqueléticas. (9) La asociacion VACTERL se observé en 9 pa-
cientes, 26% de los casos. Segun la clasificacién de Gross, 31 (88%) pacientes presenta-

ron malformacion tipo C, 2 (6%) tipo A, 1 (3%) tipo D y 1 (3%) tipo F. En cuanto al aborda-
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je, se realizd una reparacion primaria en el 80% casos, mediante ligadura de la fistula tra-
queoesofagica y se requirid6 gastrostomia en el 9% casos. El 62% inici6 un tratamiento
con inhibidores de secrecion gastrica en las primeras 48 horas postoperatorias. Dentro de
las complicaciones, 27% presento ERGE, se documentd traqueomalacia en el 29% y bajo
peso en el 6% de los pacientes. Ademas, el 70% se egresaron alimentandose por suc-
cion, 15% por gastrostomia y 15% de forma mixta. En relacion con la mortalidad, 9 pa-
cientes, es decir, 27% fallecieron. El 78% de estos pacientes fallecieron antes de los 28

dias de vida. Las causas mas frecuentes fueron sepsis e insuficiencia renal. (9)

A nivel mundial, se realizd un estudio, entre marzo de 2004 y junio de 2016 en el
Hospital Infantil de la Universidad Médica de Chongging con una muestra de 198 pacien-
tes con AE. La tasa de mortalidad fue de 18%; la fuga anastomdtica, la insuficiencia respi-
ratoria, la sepsis postoperatoria y el bajo peso al nacer son factores de riesgo indepen-
dientes de la mortalidad en la AE. En cuanto al tipo de AE, el 60% son tipo C. El 80% de
los pacientes presentan otras anomalias, las mas comunes, cardiopatias en el 70%, el 3%

con alteraciones anorrectales y 5% brecha larga. (10)

Asimismo, en otro estudio retrospectivo en Sheba, Israel, entre 1990 y 2011, se re-
visaron los datos de 72 nifios. La AE fue significativamente mas frecuente en pacientes
pretérmino. El 30% asociéo VACTERL o cromosomopatias. El 70% se repard en los prime-
ros 3 dias. Las principales complicaciones, incluyeron ERGE, estridor, infecciones y hos-
pitalizaciones recurrentes. El seguimiento a largo plazo indico una alta carga de comorbi-
lidades durante los primeros 6 afos de vida, con una disminucién gradual de los sintomas

a partir de entonces, estas complicaciones de aparicion tardia afectan la calidad de vida

(11).

Un estudio de la UCI neonatal de Leuven, analizé 102 pacientes con AE, nacidos
entre 1993 y 2013. En cuanto al sexo el 61% de los pacientes fueron de sexo masculino,
el peso medio al nacer fue de 2635 g y su edad gestacional promedio fue de 38 semanas.
El 88% fue tipo C, el 8% tipo A, el 3% tipo B y el 1% tipo E. La larga estancia hospitalaria
se asocio con la prematuridad y los eventos cardiorrespiratorios graves. La reanimacion
cardiopulmonar al nacer, la prematuridad, la cirugia en 2 pasos, la atresia con brecha am-
plia y mas de 30 dias de internamiento fueron factores de riesgo asociados a un curso cli-

nico complicado durante el primer afio de vida (12).
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Etiologia y Embriologia

El eséfago y la traquea se originan del mesodermo y se forman a partir del intestino
embrionario primitivo desde la semana 22 y se separan por un tabique traqueoesofagico.
La fusion incompleta de los pliegues traqueoesofagicos es lo que origina un tabique de-

fectuoso y la comunicacion traqueoesofagica. (1,7)

Existe concordancia entre gemelos monocigéticos de 67% frente a dicigéticos de
42%, la relacion con sindromes monogénicos se da en 1,7% (8). Ademas, la diferencia-
cion del intestino primitivo esta controlada por diferentes genes HOS, la separacion entre

la yema pulmonar y el intestino se ha relacionado con el gen BARX1 (9).

La AE también se asocia a factores maternos, como madre mayor a 40 afios, em-
briopatia diabética, la ingesta de alcohol,el uso de micofenolato y metimazol en el emba-

razo, bajo peso al nacer y prematuridad extrema. (15)

Figura 2. Desarrollo embrionario del intestino primitivo y tabique traqueoesofagico

Fuente: (14)

Diagnéstico

El diagndstico se puede realizar en el periodo prenatal por medio de ultrasonido. La
sensibilidad es del 26% vy la especificidad de 99%. La resonancia magnética es mas sen-
sible, sin embargo, no es costo eficiente. Se estima que el porcentaje de diagndsticos
prenatales es aproximadamente un 30% (16). Es util el control ecografico trimestral del
embarazo, se puede sospechar esta enfermedad mediante signos indirectos, como polihi-
dramnios, que se presenta aproximadamente en el 50% de los casos; asi como una ca-

mara gastrica pequefia o ausente, relacionado con la atresia sin FTE o una bolsa esofagi-
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ca superior dilatada con extremo ciego. A nivel prenatal, también sera util el analisis del

liquido amniético, el ultrasonido por si solo tiene una alta tasa de falsos positivos (17).

No existen marcadores bioldgicos especificos (18). La importancia de contar con el
diagndstico prenatal radica en la determinacion del riesgo materno fetal y, asi, poder reali-
zar el traslado oportuno a un centro de alto riesgo obstétrico (19). En el 2018, se realizo
un estudio en Francia, donde compararon a los pacientes con diagnosticos prenatal y
postnatal, se concluyd que el diagnostico prenatal es alto en AE tipo A, lo que permite
ofrecer una respuesta de asesoramiento parental para evitar los traslados postnatales, sin

embargo, el prondstico no parece estar influenciado por el diagnodstico prenatal (20).

El diagndstico postnatal se realiza por hallazgos clinicos, con la triada clinica: sialo-
rrea, tos y cianosis asociada a la alimentacion, ademas, se puede presentar con vomito
postprandial, distensién abdominal e infecciones recurrentes respiratorias (21). La radio-
grafia con contraste hidrosoluble puede ser de gran ayuda. Por otro lado, las fistulas pue-
den ser demostradas por broncoscopia, técnica especialmente util en el caso de fistulas
en “H” (22,36). También se puede realizar diagndstico al comprobar la permeabilidad eso-
fagica con una sonda, al no alcanzar mas de 10 cm de profundidad, sin embargo solo se
realiza si se tiene sospecha ya que ya no es parte de rutina de los cuidados del recien na-

cido en las maternidades (23).

Asimismo, se puede apoyar el diagndstico con imagenes como fluoroscopio con
medio de contraste o traqueobroncoscopia. Sin embargo, ninguno de estos examenes
tiene sensibilidad de 100%, se debe realizar diagndstico endoscépico para confirmar la

existencia de fistula, estenosis y adherencias (24).

Al realizar el diagnéstico, se debe elaborar una cuidadosa valoracién clinica morfo-
l6gica, asi como tener en cuenta los antecedentes prenatales, considerando posibles
agentes teratégenos, fundamentalmente, diabetes mellitus materna y exposicion prenatal
a alcohol y metamizol (25). Igualmente, se debe hacer ecocardiograma, ecografia cerebral
y abdominal, fondo de ojo, radiografia vertebral y de extremidades. De igual modo, en to-
dos los casos se recomienda la realizacién de un estudio de array-CGH. (26, 42).

15 de 57



Figura 3. Algoritmo diagnostico de la AE
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El manejo inicial incluye eliminar la via enteral e iniciar fluidos intravenosos, elevar

la cabeza a 30 grados para evitar el reflujo y colocar una sonda nasogastrica (17, 27). Se

debe corregir de manera quirurgica precozmente para evitar la perforacion gastrica y dafio

del tejido esofagico (28).

En cuanto al manejo médico, en las ultimas guias, la recomendacién es la utiliza-

cion de tratamiento antirreflujo postquirurgico para prevenir estenosis esofagica, sin em-

16 de 57



bargo, segun un estudio de 2018, publicado en Cirugia Pediatrica Internacional, se docu-
mentd que el tratamiento antirreflujo no reduce la incidencia de estenosis esofagica des-
pués de la reparacion y que se debe investigar mas el uso de farmacos en la practica cli-
nica (29, 32).

Se debe llevar a cirugia, una vez que el paciente se encuentre estable y se deter-
mine el tipo y la gravedad de las malformaciones. El manejo quirurgico consiste en la liga-
dura de la fistula traqueoesofagica y anastomosis de la brecha entre los extremos esofa-
gicos. Una brecha larga se describe como una distancia mayor a 3 cm entre los dos ex-
tremos (30), en estos casos, en el 10% debe hacerse una anastomosis retrasada con 2 o
mas tiempos quirurgicos. Se retrasa la correccion quirurgica en pacientes con bajo peso al
nacer, infeccion aguda o que presenten malformaciones mayores, de ser asi, se debe ini-
ciar nutricion parenteral (31). Las indicaciones de reemplazo esofagico incluyen AE con
brecha amplia, estenosis esofagica y algunas otras alteraciones esofagicas. En esas si-

tuaciones, el conducto mas utilizado es el colon (32).

La correccidn quirdrgica puede realizarse por dos medios, toracoscopia o toraco-
tomia. La toracoscopia tiene ventajas como mayor campo de vision, menos traumatismo
en la cavidad toracica y, por ende, menos dolor postoperatorio y menos secuelas muscu-
loesqueléticas (28, 33). Del mismo modo, la toracotomia presenta menor tiempo de intu-
bacion endotraqueal y hospitalizacién. Sin embargo, un abordaje quirurgico abierto, con-

duce a menos acidosis, hipercapnia y problemas de ventilacion (34).

El manejo postquirurgico se basa en asegurar la via aérea, mantener al paciente
normotenso y evitar movimiento del tubo endotraqueal (27). Es importante el manejo

postoperatorio con antibiéticos profilacticos, analgesia, IBP o antihistaminicos H2.

Posteriormente, se debe valorar la tolerancia a la via oral y realizar estudios para
descartar fugas de la anastomosis, por medio de esofagograma y estudio con contraste
(35).

En casos de brecha larga o suturas tensas por otras razones, se debe mantener a
30 grados e intubados al menos por 48 horas, mas delante, se debe realizar la radiografia
control y esofagograma a los 10 dias (36). La complicacion postquirirgica mas comun, en

estos casos, es la fuga y la mediastinitis (31, 37).
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Complicaciones

Entre las complicaciones que presentan los pacientes con AE se encuentran: inter-
venciones recurrentes, reflujo gastroesofagico, traqueomalacia, dismotilidad traqueoeso-
fagica, disfagia, retraso en el desarrollo y crecimiento, infecciones recurrentes, hiperten-
sion pulmonar, falla cardiaca, adherencias esofagicas, esofagitis eosinofilica y es6fago de
Barret. El 96% de los pacientes tiene complicaciones gastrointestinales o respiratorias
(47). (38). La estenosis esofagica es un problema comun, la dilatacion con baldn es la

primera linea de tratamiento en la mayoria de los pacientes (35, 39).

Las complicaciones postquirurgicas son frecuentes; estas incluyen fuga anastomé-
tica en el 23%, neumotoérax en el 24,6%, atelectasia pulmonar en el 16,9%, quilotérax en
el 6,1% y sepsis en 4,6% (40, 41). La fuga anastomatica se identifico entre el 5% y el 17
% de los pacientes, es un factor de riesgo de mortalidad en el periodo postnatal. Los fac-
tores que aumentan el riesgo de fuga son la sepsis, las técnicas de sutura deficientes, la
isquemia de los extremos esofagicos, el segmento inferior friable y el tipo de sutura (42).
El quilotérax es una complicacion poco comun después de la reparacion quirurgica, se
presenta en el 3% de los pacientes. Las fistulas que se presentan después de la repara-

cion ocurren entre el 3y el 10% (43).

La dismotilidad esofagica es casi universal después de la reparacién de la AE. La
manometria esofagica de alta resoluciéon (HREM) ha facilitado la caracterizacion de la
dismotilidad, pero existe una correlacién incompleta entre los sintomas y los patrones ma-
nomeétricos (44, 56). A esta condicion se asocia la disfagia, la cual ocurre entre el 21% vy el
84% de los pacientes con AE. Las guias recientes de ESPGHAN-NASPGHAN recomien-
dan que todos los pacientes con AE y disfagia se sometan, como minimo, a una evalua-
cion con un estudio de contraste del tracto gastrointestinal superior y endoscopia con
biopsias (45, 46).

La esofagitis eosinofilica se confunde con reflujo gastroesofagico refractario, por lo
que se debe realizar endoscopia antes de la funduplicatura, ya que se ha documentado
que los nifos con funduplicatura tienen peor prondstico en el desarrollo (5, 47). Estos pa-
cientes se benefician de corticoides locales o sistémicos y de IBP, la dilatacién se debe

reservar para casos refractarios (48).

La complicacion tardia mas comun es la ERGE se da en el 40% de los pacientes

con AE (50). Otras complicaciones tardias son la anemia, infecciones respiratorias, pro-
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blemas de alimentacién, como tiempos de comida mayores a 30 minutos, tos, ahogamien-
to y vomito durante las comidas. Otras comorbilidades son deformidades musculoesquelé-
ticas en el 59%, entre las mas comunes se encuentran: escoliosis, deformidad de la pared

toracica y escapula elevada (49, 50).

Estos pacientes tienen retraso del crecimiento, el cual mejora conforme se desarro-
llan. El retraso en el neurodesarrollo se da en el 13%. Segun un estudio de Canada en el
2017, el neurodesarrollo de los pacientes con AE evidencia que el retraso, se presenta en
el 22% de los pacientes, en especial en el area motora y de lenguaje (51). También se en-
contré que los pacientes con comorbilidades asociadas presentan mayor impacto en el
desarrollo (52).

Al mismo tiempo, al afio el 70% presenta desnutricion, y a los 10 afios el 40% per-
siste con bajo peso (53). La mayoria de los procedimientos y hospitalizaciones se dan en
el primer afo de vida, por lo tanto, las complicaciones como el retraso en el desarrollo son

peores en este periodo. (54, 55).

Otra condicién frecuente asociada es el eséfago de Barret, una condicion prema-
ligna, donde el epitelio escamoso se remplaza por epitelio cilindrico (56). Los pacientes
con AE tienen una prevalencia de 4 a 5 veces mayor y a una edad mucho mas joven, en
comparaciéon con la poblacién general. El adenocarcinoma de esoéfago tiene una inciden-
cia en rapido aumento y ocurre antes de los 25 aflos como una complicacién del eséfago
de Barret que surge en la infancia. Se debe considerar la vigilancia endoscépica temprana

en esta poblacién, ya que ocurre a partir de los 2 anos (57, 58, 59).

Entre el 22% y el 63% de los pacientes presentan ERGE. Las guias recomiendan
la monitorizacion alrededor del afio y durante el seguimiento a largo plazo en nifios sinto-
maticos. De igual modo, se recomienda monitorear la presencia de reflujo en el momento

de la suspension del tratamiento (60, 64).

La paralisis de las cuerdas vocales se presenta entre el 3% y el 17% y puede ser el
resultado de una combinacion de dafo del nervio laringeo recurrente postoperatorio e in-
tubacién prolongada o traumatica (61).

Los pacientes con AE que se sometieron a fundoplicatura, tuvieron mas disfagia y

crecimiento deficiente en comparacion con los que no ameritan una fundoplicatura (23,
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62). Se ha documentado que la terapia de lenguaje son las intervenciones con mayor im-
pacto (63).

El manejo de los neonatos en un hospital de tercer nivel con experiencia, con la
disponibilidad de un equipo multidisciplinario, pueden ayudar en el manejo de las compli-

caciones (1, 64).

Prondstico

La supervivencia en la actualidad es superior al 90% en pacientes sin otras comor-
bilidades. Ha mejorado el prondstico no solo por el tratamiento quirurgico, sino por los
avances en los cuidados intensivos neonatales, particularmente, el apoyo ventilatorio y
nutricional que requieren estos pacientes. Actualmente, la mortalidad por AE es un indica-

dor de la calidad de atencion en las unidades de cuidados intensivos neonatales (65).

En nifios con factores de mal prondstico, como bajo peso al nacer, prematuridad y
cardiopatia la sobrevida es de 50% a 80% (34, 66,67).

Los factores de riesgo para complicaciones, tanto a corto como largo plazo, son
intubacion endotraqueal por mas de cinco dias, reanimacion cardiopulmonar al nacer, in-
ternamiento por mas de 30 dias, asociaciéon VACTERL, peso al nacer menor a 2500 g,
fuga en la anastomosis, reparacion quirdrgica en dos tiempos, no tolerancia a alimenta-
cion en el primer mes y brecha amplia (68). El 61% de los pacientes tienen complicacio-
nes en el primer afio y un 51% entre el primer y sexto ano. (69, 70).

Las clasificaciones que ayudan a determinar el prondstico son ; Waterston, Mon-
treal y Spitz, las cuales se muestran en la tabla 1. La mas utilizada es la de Waterston,
quien establece el prondstico en funcién a tres factores: bajo peso al nacer, presencia de
neumonia y malformaciones congénitas asociadas. La de Montreal toma en cuenta la de-
pendencia del ventilador y las malformaciones congénitas y la de Spitz el peso al nacer y

las malformaciones cardiacas. (71)

Tabla 1. Descripcidn de la clasificacion prondstica mas usadas en AE
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Waterston™ Montrear™® Spitz*!
Clase A Clase | Grupo |
Peso al nacer > 2500 g, sin neumonlia y * Sin dependencia del ventilador y sin malforma-  Peso al nacer > 1500 g, sin malfor-
sin malformaciones asociadas CIONES CONGENItas Mayores o menores MAacién cardiaca mayor
* Con dependencia del ventilador y sin malfor-
maciones congénitas o con anomalias menores
Clase B Clase ll Grupo Il
1. Peso al nacer entre 1800 y 2500 g, « Con dependencia del ventilador y con malfor-  Peso al nacer < 1500 g o malforma-
sin neumonia y sin malformaciones maciones mayores cdn cardiaca mayor
asociadas * Sin dependencia del ventilador y con malforma-
2. Peso al nacer > 2500 g, neumonia ciones que ponen en riesgo la vida
moderada y malformaciones congénitas
Clase C Grupo i
1. Peso al nacer < 1,800 Peso al nacer < 1500 g y malforma-
2, Peso al nacer > 1,800 g, neumonia Gdn cardiaca mayor

grave y malformaciones congénitas
graves.

\ 7 I

r r

o

yor a 2.000 g o paciente sin cardiopatia, pero con peso al nacer menor a 2000 g. La clase

de alto riesgo es la que presentan cardiopatia compleja y peso menor a 2000 g o paciente

sin cardiopatia, pero con peso al nacer menor de 1000 g y la clase de super alto riesgo

son los pacientes con cardiopatia compleja y peso al nacer menor a 1000 g. La mortalidad

depende de la clasificacién, siendo 0% en clase 1, 7% en clase 2, 33% en clase 3y 100%

en clase 4 (16, 23, 72).

Segun un estudio de metaanalisis realizado en Suiza en el 2015, se analizé la cali-

dad de vida de los pacientes con AE, concluyendo que los pacientes presentan menor ca-

lidad de vida en comparacién con nifios sanos de la misma edad. (73, 78)

Tabla 2. Nueva clasificacion para valorar el prondstico de la AE

Complex car-

diac anomaly

Birth weight

Risk classification

No >2.000 g Class | (low-risk)
1.000 - 2.000 g Class Il (intermediate-risk)
<1.000 g Class Il (high-risk)
Yes >2.000g Class Il (intermediate-risk)
1.000 - 2.000 g Class llI (high-risk)
<1.000 g Class IV (super high-risk)
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Fuente: (7)
Analisis
Se realiz6é un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, basado en la revi-

sion de expedientes clinicos, mediante una hoja de recoleccién de datos previamente es-

tructurada con base en los objetivos propuestos.

En esta investigacion, se revisaron y describieron los casos de AE de enero del
2017 a diciembre del 2022, manejados en el HNN, unico centro pediatrico neonatal qui-

ruargico.

En cuanto a las variables cualitativas, se tomaron en cuenta las siguientes: sexo,
provincia de procedencia, edad de ingreso, diagndstico prenatal, patologias asociadas,
complicaciones tanto tempranas como tardias, tipo de reparacion quirurgica y reinterven-
ciones. En las variables cuantitativas se consideraron, la edad en donde se realizé la co-

rreccion quirurgica, peso al nacer y escala Apgar.
Para el analisis de datos se utilizo el programa STATA versién 14.

Consideraciones bioéticas

Este estudio fue aprobado por el Comité Etico Cientifico del HNN. Se respetaron
todos los principios bioéticos estipulados en el informe de Belmont, como dictan las Bue-
nas Practicas Clinicas y se cumplié lo que dicta la Ley 9234 “Reguladora de la investiga-
cion biomédica” y su reglamento en Costa Rica. Se respetd la autonomia de los pacientes
ya que unicamente se realizé una revision del expediente médico electronico. Ademas, la
investigacion brindara informacion que permitira mejorar el manejo brindado a los pacien-

tes con atresia esofagica.

Financiamiento

Esta investigacion no conté con medios de financiamiento externo y no represento
gastos adicionales para la instituciéon Caja Costarricense del Seguro Social (CCSS) ni

para el Hospital Nacional de Nifos “Dr. Carlos Saenz Herrera” dado que consistia unica-
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mente en una revisidn de expedientes electronicos. Los gastos de papeleria, impresion,
asi como los de presentacion de resultados fueron cubiertos en su totalidad por los inves-

tigadores.

Poblacion

Los pacientes ingresados al Servicio de Neonatologia del HNN Dr. Carlos Saenz

Herrera con diagndstico de AE de enero de 2017 a diciembre de 2022.

Criterios de inclusion

Pacientes ingresados al Servicio de Neonatologia del HNN “Dr. Carlos Saenz He-
rrera” con AE entre enero de 2017 a diciembre de 2022, que no presentan criterios de ex-

clusion.

El reclutamiento se obtuvo a través de una lista de pacientes con diagnéstico de AE
durante la hospitalizacion, esta fue facilitada por el Departamento de Estadistica del HNN

“Dr. Carlos Saenz Herrera”.

Criterios de exclusiéon

Los pacientes con expediente incompleto, que no estuviera disponible mas del 40%

de la informacion.
Pacientes con un diagndstico distinto a atresia de eso6fago.

Tamaino de la muestra

Se obtuvo una muestra total de 92 pacientes, de los cuales se excluyeron 8 pacien-
tes, ya que en 6 de ellos el diagndstico de AE no era el correcto, y en 2 pacientes no se

encontré la informacién minima requerida.

Esquema 1. Seleccién de pacientes incluidos para analisis
Fuente: Elaboracion propia

92 pacientes con diagnéstico de AE

6 pacientes con diagnéstico incorrecto 2 pacientes con expediente incompleto

84 pacientes incluidos para el andlisis



Resultados

Los pacientes analizados fueron 84, los cuales cumplieron con los criterios de in-

clusion. Se excluyeron a 8 pacientes por datos incompletos o diagndstico erréneo.

Al 100 % de los pacientes, se les hizo el diagndstico a los 0 meses, especifica-
mente, al nacer o prenatal y fueron trasladados al HNN “Dr. Carlos Sadenz Herrera” en las
primeras 24 horas. Del total de la poblacion, 71% (n=60) correspondié a sexo masculino.

En cuanto a la etnia, el 99% (n=83) fue hispanica y 2% (n=1) indigena.

La mayoria de los pacientes (33%) fueron de la provincia de San José, en segundo
lugar, se encuentra Alajuela con 24%, seguido por Cartago y Guanacaste con 12% cada
uno, Limoén con 9,5%, Heredia con 6% vy, por ultimo la provincia de Puntarenas con 3,5%.
La incidencia en San José fue de 0,7 casos por cada 10.000 nacidos vivos y la incidencia

nacional de 2,1 por 10 000 nacidos vivos.

El 90% de las madres tenian edades entre 20 y 40 afios al momento del parto, 8%
fueron menores de 20 anos y solo 2% fueron madres mayores de 40 afios. El 37% pre-

sentaba una gesta previa, el 29% mas de una gesta y el 34% fueron primiparas (tabla 3).

Tabla 3. Distribucion de las variables sociodemogréficas de los pacientes que participaron
en el estudio Caracterizacién y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos Luis Saenz He-
rrera de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable N %

Edad de di ti
ad de diagnostico (meses) 0 84 100
Sexo Masculino 60 71,43
Etnia Hispanica 83 98,81
Indigena 1 1,19
Provincia San José 28 33,33
Alajuela 20 23,81
Cartago 10 11,9
Guanacaste 10 11,9
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Limoén 8 9,52
Heredia 5 5,95
Puntarenas 3 3,57
Edad materna (afios) <20 7 8,33
20-30 46 54,76
30-40 29 34,52
>40 2 2,38
Gestas Previas 0 29 34,52
1 31 36,9
2 15 17,86
3 9 10,71

Fuente: Elaboracién propia

El 56% (n=47) presentaron un peso adecuado al nacer, entre 2500 gy 3499 gy
un 34% (n=29) tenian un peso menor a 2500 g. De estos ultimos, el 6% (n=5) presenta-
ron un peso menor a 1500g. El 65% de los pacientes (n=56) fueron de término, el 32%

(n=28) nacieron antes de las 36 semanas y un 3% (n=2) nacieron de menos de 28 sema-

nas (tabla 4).

Tabla 4. Distribucién de las variables clinicas de los pacientes que participaron en el estu-
dio Caracterizacion y manejo de pacientes con AE en el HNN Carlos Luis Saenz Herrera

de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable

Edad Gestacional (semanas)

<28

2,38

28 a 33

13,1
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34 a 36 18 21,43

37a41 53 63,1

Clasificacion Recién Nacido RNTAEG 46 54,76
RNTPEG 9 10,71

RNTGEG 1 1,19

RNPPEG & 3,57

RNPAEG 25 29,76

Peso Nacimiento (gramos) 1000 a 1499 5 5,96
1500 a 2499 29 34,52
2500 a 3499 47 55,95

>3500 3 3,57

Apgar 1 minuto 0 1 1,19
2 1 1,19

3 1 1,19

4 5 5,95

5 6 7,14

6 10 11,9

7 7 8,33
8 28 33,33
9 25 29,76

Apgar 5 minutos 3 1 1,19
5 1 1,19

6 4 4,76

7 6 7,14

8 20 23,81
9 48 57,14
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Apgar >5 minutos (n=11) 5 1 9,09

6 1 9,09

7 3 27,27

8 2 18,18

9 4 36,36

Diagndstico Perinatal AE Si 5 5,95

Via parto Vaginal 34 40,48

Cesarea 50 59,52

Control Prenatal >7 68 80,95
<7 19,05

Polihidramnios Si 22 26,19

Patologias asociadas Si 49 58,33

Tipo AE A 6 7,14

C 76 90,48

D 1 1,19

E 1 1,19

Fuente: Elaboracién propia

El 70% presentd Apgar mayor a 7 al nacer, 6 pacientes (7%) presentaron Apgar
menor a 6 al nacer y requirieron reanimacion. 2 pacientes persistieron con Apgar menor a

6, a los 5 minutos de nacidos (tabla 4).

El 58% (n=49) presento patologias asociadas. Las mas frecuentes son las cardio-
patias con un 48%, entre estas se presentan: CIA, CIV, PCA, HTAP y patologia adrtica.
También se asociaron patologias del SNC en el 3% (n=2) y un 31% (n=13) tenia otra mal-

formacion gastrointestinal. El resto de las patologias asociadas se detallan en la tabla 5.
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Tabla 5. Distribucion de patologias asociadas entre los pacientes que participaron en el
estudio Caracterizacion y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos Luis Saenz
Herrera de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable N %
CIA 13 15,48
Clv 12 14,29
PCA 11 13,1
Malacias via aérea 10 11,9
Trisomia 21 6 7,14
Ano imperforado 5 5,95
Atresia duodenal 5 5,95
DBP 5 5,95
Dimorfismos 4 4,76
Onfalocele 3 3,57
Patologia Adrtica 3 3,57
Malformacion renal 2 2,38
Tetralogia Fallot 2 2,38
VACTERL 2 2,38
HTAP 1 1,19
Disgenesia cuerpo calloso 1 1,19
Hemorragia SNC 1 1,19
Di George 1 1,19
Atresia Pulmonar 1 1,19
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Fuente: Elaboracion propia

El tipo de AE mas comun fue el tipo C, presentandose en el 90% (n=76), 7% (n=6)
presentaron tipo Ay los tipos D, E se presentaron en 1,2% cada uno (n=1). No se docu-

mentaron pacientes con tipo Bo F.

A Solo el 19% (n=16), se les colocd gastrostomia como parte del manejo inicial o
por secuelas a largo plazo. En cuanto al uso de farmacos, el 48% (n=39) pacientes utiliza-

ron IBP, especificamente Omeprazol y el 38% (n=31) Anti H2, con Ranitidina.

El manejo quirurgico inicial se realizd entre los 0 y 3 dias de edad, en promedio. En
el 91%, la reparacion fue mediante toracotomia posterolateral mas anastomosis término-
terminal y fistulectomia, estos pacientes con AE tipo C sin otras comorbilidades. En el 9%
(n=7) se requirio otro tipo de cirugia, como gastrostomia, en caso de amplia brecha y pos-

terior aproximacion de cabos; estos pacientes presentaban AE tipo A, Dy E.

Las complicaciones se dividieron en tempranas y tardias. Dentro de las tempranas,
que se presentaron en el periodo postquirdrgico y durante el primer afio, la mas comun

fue septicemia, en un 22% (n=18). Las otras complicaciones se describen en la tabla 6.

Después del primer ano, las complicaciones tardias las mas comunes fueron:
ERGE en el 54% (n=39) traqueomalacia en 25% (n=18), disfagia 22% (n=16) y enfer-
medades respiratorias en 13 pacientes (18%). Ademas, el 26% (n=18) requirieron una
reintervencion quirdrgica por complicaciones asociadas, entre ellas: gastrostomia, tra-

queostomia, dilatacion esofagica y quimiocauterizacion (ver tabla 6).

Tabla 6. Distribucién de las complicaciones de los pacientes que participaron en el estudio
Caracterizacién y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos Luis Saenz Herrera
de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable [\ %
Complicaciones tempranas | Sj 54 66,67
(n=80)
Reintervenciones 17 23,29
Septicemia 18 22,5
Paralisis cuerdas vo- 14 175
cales
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Estenosis esofagica 11 13,75

Fuga anastomosis 3 3,75

Otras complicaciones 33 41,25
Complicaciones tardias Si 61 84,72
(n=72)

ERGE 39 54,17

Traqueomalacia 18 25

Disfagia 16 22,22

Enfe!’medades respi- 13 18,06

ratorias

Otras complicaciones 23 31,94

Reintervenciones 57 83,82

Fuente: Elaboracion propia

En cuanto al estado nutricional posterior a la cirugia, el 62% (n=43) se encontraban
eutréficos y 37% (n=26) presentaban falla para progresar. El 89% (n=74) se alimentan por

via oral y 10% (n=9) se alimentan por otras vias como sonda nasogastrica o gastrostomia.

Tabla 7. Distribucion de las variables del seguimiento anual de los pacientes que partici-
paron en el estudio Caracterizacion y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos
Luis Saenz Herrera de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable N %
Estado nutricional Eutrofia 43 62,32
FPP 26 37,68
Via de alimentacién Via oral 75 90,36
SNG 5 5,95
Gastrostomia 4 4,76
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Complicaciones a largo ERGE 33 47,83

plazo
Retraso en neurodesarrollo 31 44,93
Problemas de alimentacion 30 43,48
Infecciones a repeticion 16 23,19
Paralisis de cuerdas vocales 5 5,95
Traqueostomia 5 5,95
Esofagitis Eosinofilica 3 4,35
Esofagitis erosiva 2 2,38
Estenosis esofagica 2 2,38
Retraso en el lenguaje 1 1,19
Musculoesqueléticas 0 0
Esdéfago de Barret 0 0

Fuente: Elaboracién propia

Dentro de las secuelas a largo plazo, ERGE se documentoé en el 48% (n=33), re-
traso en el neurodesarrollo en el 45% (n=31) y un 44% (n=30) tuvo problemas de alimen-

tacion. Otras secuelas a largo plazo se anotan en la tabla 7.

En relacion con el seguimiento, 88% (n=61) tienen control con cirugia de térax, el
60% (n=41) con gastroenterolologia, el 29% (n=20 ) con trabajo social, 16% (n=11) con
pediatria general y 16% (n=11) con rehabilitacion. Ademas algunos pacientes tienen con-
trol en psicologia, en neurologia, cirugia general, neumologia y cardiologia en menor

porcentaje al asociar otras patologias importantes (ver tabla 8).
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Tabla 8. Distribucion del seguimiento de los pacientes que participaron en el estudio Ca-
racterizacion y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos Luis Saenz Herrera de
enero de 2017 a diciembre de 2022

Cita control (n=69)

Variable N %
Cirugia de Toérax 61 88,41
Gastroenterologia 41 59,42
Trabajo Social 20 28,99
Rehabilitacion 11 15,94
Pediatria 11 15,94
Psicologia 10 14,49
Cirugia General 10 11,9
Neurologia 9 10,71
Cardiologia 6 7,14
Neumologia 3 3,57

Fuente: Elaboracion propia

Del total la muestra de pacientes inicial, 18% (n=15) fallecieron, el 60% (n=9) de

estos, murieron durante los primeros 30 dias de vida, 3 en el segundo mes y 3 después

del segundo mes. EI 100% de estos pacientes presentaban comorbilidades asociadas,

entre ellas: CIV, CIA, tetralogia de Fallot, HTAP, traqueostomia, ademas y el 46% (n=7)

presentaron shock séptico severo. Ver tabla 9.

Tabla 9. Distribucion de

fallecimientos entre los pacientes que participaron en el estudio Caracterizacion
y manejo de pacientes con AE en el HNN Dr. Carlos Luis Saenz Herrera
de enero de 2017 a diciembre de 2022

Variable

Fallecimiento
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Edad del fallecimiento | 0 meses 7 46,67
1 mes 2 13,33
2 meses 3 20
4 meses 1 6,67
6 meses 2 13,33

Fuente: Elaboracién propia
Discusion
La atresia esofagica es una de las malformaciones congénitas mas frecuentes en
los recién nacidos. Se estima que tiene una incidencia de 1 por cada 3.500 recién nacidos
vivos a nivel mundial. Segun los datos analizados, en nuestro pais, la incidencia de AE,
en el periodo del 2017 al 2022, fue de 0,73 por 3500 recién nacidos (79). Esto quiere decir
que nuestra incidencia, a nivel mundial, es menor y comparada con el estudio realizado

en nuestro pais por el Dr. Lazo, del 2003 al 2007, su incidencia fue de 0,77 por 3500, es
decir, un poco mayor a la documentada en nuestro estudio.

Segun los estudios internacionales, la AE se ha visto asociada a factores teratoge-
nos, como embriopatia diabética, la ingesta de alcohol, metamizol y micofenolato en el
embarazo, bajo peso al nacer y prematuridad extrema, sin embargo, en nuestro estudio
se analizaron los antecedentes prenatales de los pacientes portadores de AE, no se logro
encontrar asociacién con factores de riesgo sin embargo para tener mas seguridad de

esta relacion se deberia indagar en el expediente materno.

Ademas, en la literatura se habla de que la incidencia es mayor en hombres primo-
génitos blancos, con madres afnosas o antecedentes heredo familiares, sin embargo, en
nuestra revision, la Unica caracteristica que coincide es el sexo masculino, ya que el 71%
fueron hombres. En el estudio del Dr. Lazo, también se documenté mayor prevalencia en

hombres con una relacion de 1,5 hombres y 1 mujeres.
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En cuanto al tipo de AE, la mas comun es el tipo C, segun la clasificacion de Gross.
Segun los estudios previos, la AE tipo C corresponde al 60%, en nuestro estudio, el tipo C

fue el mas comun, se dio en el 90% de los pacientes.

En estudios nacionales e internacionales, entre 50% al 80% se asocian con otras
alteraciones congeénitas y, entre las mas comunes, se encuentran las alteraciones verte-
brales, extremidades, anorrectales y cardiopatias. En nuestros pacientes, el 58% presento

anomalias asociadas, la mas comun es la cardiopatia.

Solo el 6% de los pacientes, en nuestro estudio, presenta diagnéstico prenatal por
medio de ultrasonido, asociado a esto solo el 26% presento polihidramnios, a nivel inter-
nacional se presenta en la mitad de los casos de AE. En el 2018, se realizdé un estudio en
Francia, en este se concluyé que el prondstico no parece estar influenciado por el diag-

nostico prenatal.

La mortalidad, a nivel internacional, es de 18% vy, entre las causas mas comunes,
se encuentran: fuga anastomdtica, insuficiencia respiratoria, sepsis postoperatoria y el

bajo peso al nacer.

El seguimiento a largo plazo indica una alta carga de comorbilidades durante los
primeros 6 afos de vida, con una disminucion gradual de los sintomas a partir de enton-

ces.

En las guias, a nivel mundial, se indica que un diagnostico y manejo precoz mejora
el prondstico de los pacientes. En nuestros pacientes, se realizé correccidn quirurgica en-
tre 0 y 3 dias de vida y el 91% se reparé mediante la cirugia de eleccion, toracotomia

posterolateral mas anastomosis término-terminal y fistulectomia.

Dentro de nuestros datos, las complicaciones mas comunes fueron ERGE, enfer-
medades respiratorias, disfagia y traqueomalacia. En los estudios internacionales, entre
las complicaciones que presentan estos pacientes se encuentran: ERGE, traqueomalacia,
dismotilidad traqueoesofagica, disfagia, retraso en el crecimiento, infecciones pulmonares,

falla cardiaca, esofagitis eosinofilica y eséfago de Barret.

Segun un estudio en Canada, en el 2017, el neurodesarrollo de los pacientes con

AE evidencia que el retraso en el desarrollo se presenta en el 22% de los pacientes, en
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especial, en el area motora y de lenguaje. En nuestros pacientes, el 45% presenté retraso

en el neurodesarrollo.

De acuerdo con datos internacionales, el 70% presenta desnutricion y ameritan
otras vias de alimentacion como SNG y gastrostomia, sin embargo, en nuestro estudio,
solo el 38% presentd desnutricion durante su evolucion, por lo que el 90% se alimentaron

por boca.

La supervivencia de los pacientes con AE es de 98%, y en nifios con factores de
mal pronéstico como bajo peso al nacer es de 50% a 80%. Los factores de peor prondsti-
co son peso menor a 1600 g, edad gestacional menor a 35 semanas y anomalias cardia-

cas, los cuales tienen una tasa de supervivencia de 50%.

Segun nuestros datos, entre el 2017 y el 2022, fallecieron 15 pacientes, es decir, el
18% de los pacientes con AE. El 100% de los pacientes asociaban comorbilidades como
cardiopatia o sepsis nosocomial refractaria.

Conclusiones

Como parte de los objetivos planteados al inicio de esta investigacion, se pretendia anali-
zar la relacion entre factores de riesgo prenatales y desarrollar AE, al comparar los datos
de lo estudios internacionales y los factores de riesgo identificados, como bajo peso al
nacer, madre mayor de 40 afos, diabetes materna, exposicion a farmacos no se docu-
mentaron factores de riesgo especificos, sin embargo para valorar esta asociacion se
analizaron los antecedentes perinatales del paciente, no se reviso el expediente materno

por lo que no se puede descartar con certeza la asociacion con otros factores externos.

En cuanto a otros factores asociados en la literatura hasta la mitad de los pacientes pre-
sentan polihidramnios, sin embargo en nuestro datos la prevalencia fue baja, asi como el
diagndstico prenatal, ademas se ha evidenciado que esto no cambid el prondstico pero si

permite tomar medidas durante el parto para prevenir complicaciones perinatales.

Se documentd que la mayoria de los pacientes presentaron AE tipo C, al igual que a nivel
internacional y nacional. En segundo lugar, se presentaron tipo A y tipo D. No se docu-
mentaron pacientes con tipo B o F. De igual manera, con los datos analizados, se valoré
la relacion entre el tipo de AE y comorbilidades del paciente, siendo importante indicador

de mejor prondstico el tipo C.
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Se valoraron factores perinatales como; la edad gestacional, peso al nacer, y por otro lado
enfermedades asociadas, en especial, cardiopatias, condiciones gastrointestinales y
musculoesqueléticas asi como sindromes asociados en especial el sindrome de VAC-
TERL, y se documentdé que mas de la mitad de los pacientes presentaban dichas condi-
ciones. En multiples referencias se ha identificado la mayor morbimortalidad y peor pro-
nostico al asociar estas patologias, en especial la cardiopatia y bajo peso al nacer. Ade-

mas, se documento que el 100% de la mortalidad presento patologias asociadas.

El manejo quirurgico en nuestro pais se ha homogeneizado a lo largo de los afios y se
pueden observar mejores resultados tanto a corto como largo plazo, comparado con es-
tudios previos en nuestro pais. Los avances en la supervivencia no solo se deben al tra-
tamiento quirurgico, sino a los avances en los cuidados intensivos neonatales de soporte
en general. Ademas se evidencia que la intervencion temprana es de suma importancia
para mejorar la evolucion, en los pacientes de nuestro estudio el 100% se reparé quirurgi-

camente en los primeros 3 dias lo cual ha repercutido positivamente su prondstico.

En cuanto al manejo médico y seguimiento, es variable dependiendo de la condicién del
paciente. Ademas, al analizar estos datos en el expediente clinico, estos fueron muy hete-
rogéneos y escasos por lo que falta mayor informacion para tener claro la relacion con el
tratamiento, control y seguimiento de los pacientes y con el prondstico, esto para tener un
manejo homogeneizado e integral. Se evidencidé que la mayoria de los pacientes no si-
guen control en pediatria ni en gastroenterologia. por lo que se debe reforzar el segui-

miento multidisciplinario por las multiples secuelas.

Dentro de las complicaciones tempranas, la mas comun y significa es la septicemia, esta
siendo un factor importante de mortalidad. Tardiamente la secuela mas importante fue el
retraso en el neurodesarrollo especialmente psicomotor y del lenguaje. Esto refuerza la
importancia del seguimiento por parte de servicio especiales en pacientes con riesgo neu-

rologico.

Es recomendable la creacion de una clinica interdisciplinaria, con seguimiento a largo pla-
Zo, para la atencion de este tipo de pacientes, en donde a los nifios se les brinde un ma-
nejo éptimo e integral: médico, social, de rehabilitacion y psicolégico, mejorando asi la ca-
lidad de vida de los pacientes, sus padres y el resto de sus familiares. Los pacientes con

AE son complejos y ameritan un manejo multidisciplinario.
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Anexos
Anexo 1. Hoja recoleccion datos / Protocolo de investigacion

“Caracterizacién y manejo de pacientes con atresia esofagica en el Hospital Dr. Carlos

Luis Saenz Herrera de enero de 2017 a diciembre de 2022”.

Investigadoras:

Dra. Gabriela Jiménez Arguedas (Pediatria Gastroenterologia). Dra. Laura Maria Quirds

Mora (Residente de Pediatria).

Criterios de inclusion: Paciente del Hospital Nacional de Nifios, con diagndstico de atresia

esofagica entre enero de 2017 a diciembre de 2022.

Criterios de exclusion: Pacientes que no cumplan criterios de inclusién o que tutores de

paciente no estén de acuerdo con conocimiento informado.
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1. Fecha de Nacimiento: _ / /|

2. Edad al Ingreso:

3. Sexo: Masculino DFemenino
4. Etnia: 1) Hispanica DZ) Asiatica D3) Afroamericana 4) Indigena DS) Caucasica

5. Provincia: 1) San José 2) Alajuela 3) Cartago 4) Heredia [:I5) Guanacaste 6) Puntare-

nas 7) Limén

6. Canton:
7. Distrito:

8. Otro lugar de Procedencia:

9. Hospital de Referencia:

10. Edad Gestacional: 1) <28 s2) 28-33 s 3) 34-36 s 4) 37-41s5)>42 s

11. RN: 1) RNTAEG 2) RNTPEG 3) RNTGEG 4) RNPPEG 5) RNPGEG: 6) RNPAEG
12. Peso al Nacer: 1) <1000g 2) 1000-1500 g 3) 1500-2500g 4) 2500-3500g 5) >3500g 3
13.Talla: __ cm

14.CC: ___ cm

15.Apgar: 1) 1min__ 2)5min___ 3)>5min___

16. Diagndstico Perinatal: 1) Si 2) No

17. Via Parto: 1) Cesarea 18. Edad Materna: 1) <20a 19.

Gestas Anteriores: 1) 0 20.

CP:1)>72)<7

21. Polihidramnios:

Si ANTECEDENTES PATOLOGICOS

22. Patologia asociadas: 1) Si 2) No
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23. TipoAE: 1)A2)B3)C4)D5)E
MANEJO QUIRURGICO

24. Tipo Cx:
25. Edad de Cx:

26. Gastrostomia / Esofagogastrostomia: 1) Si 2) No
27. Medicamentos: 1) IBP 2) ANTI H2

28. Dosis (mg/kg):
29. Tiempo:

3) Si la respuesta es si, cual (es):
30. Tempranas: 1) Si 2) No

31. En caso de que la respuesta haya sido si a las complicaciones, indique cual (es): 1)
Fuga Anastomosis 2) Estenosis Esofagica 3) Paralisis Cuerdas Vocales 4) Sepsis 5) Otra

(s), especifique

32. Requiri6 reintervencion: 1) Si 2) No
33. Tardias: 1) Si 2) No

34. En caso de que la respuesta haya sido si a las complicaciones tardias, indique cual
(es): 1) ERGE 2) Traqueomalacia 3) Disfagia/Dificultad alimentacion 4) Enfermedad respi-

ratoria 5) Otra (s), especifique

35. Intervencion de complicaciones: 1) Si 2) No

36. En caso de que la respuesta haya sido si a la intervencion de complicaciones, indique

cual (es): 1) Médica 2) Quirurgica 3) Otra (s), especifique

37. Citas control: 1) Nutricion 2) Cirugia Térax 3) Gastroenterologia 4) Trabajo Social 5)

Psicologia 6) Otra (s), especifique

38. Alimentacion:

39. Estudios Control: 1) Endoscopias 2) Ph Metria
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40. Estado Nutricién: 1) Eutrofia 2) FPP 3) Sobrepeso

41. Tratamiento: 1) IBP 2) AntiH2 3) Otro (s), especifique

42. Secuelas: 1) Problemas Alimentacion 2) ERGE 3) Esofagitis Eosinofilica
4) Esofago de Barret 5) Musculoesqueléticas 6) Infecciones a Repeticion

7) Retraso en el Neurodesarrollo 8) Otra (s), especifique

NOMBRE DEL RECOLECTOR: FECHA:

FORMATO DE ARTICULO CIENTIFICO

Caracterizacién y manejo de pacientes con Atresia Esofagica en el Hospital Nacional de

Nifios Dr. Carlos Luis Saenz Herrera de enero de 2017 a diciembre de 2022.
Investigadoras: Dra. Gabriela Jiménez Arguedas y Dra. Laura Maria Quirés Mora.

La atresia esofagica es la malformacion digestiva mas comun, en la cual hay falta de con-
tinuidad del esofago, la mayoria de los casos asocia comunicacion hacia la traquea; fistu-

la traqueoesofagica. El esdfago y la traquea se originan del mesodermo y se forman a
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partir del intestino embrionario primitivo desde la semana 22 gestacién y se separan por
un tabique traqueoesofagico. La fusion incompleta de los pliegues traqueoesofagicos es

lo que origina un tabique defectuoso.

A nivel mundial se da en 2,1/10.000 de los recién nacidos. El 50% asocia otras alteracio-
nes congeénitas o forman parte de asociaciones y alteraciones cromosomicas. La clasifica-

cion mas utilizada es segun su anatomia.

El diagndstico se puede realizar en el periodo prenatal por medio de ultrasonido a las 20
semanas, en el cual se documenta polihidramnios con estdmago pequefio o ausente.
También se puede realizar diagnostico postnatal, por medio de signos clinicos y se con-

firma al comprobar la permeabilidad esofagica con una sonda y estudios de imagen.

El diagndstico precoz, cirugia temprana y la calidad de los cuidados intensivos postopera-
torios determinan el prondstico. (12). EI manejo inicialmente es eliminar la via enteral e
iniciar fluidos intravenosos, elevar la cabeza a 30 grados para evitar reflujo del eséfago a
la traquea y se coloca sonda nasogastrica. (17,18). Se debe corregir precozmente para
evitar la perforacion gastrica. En los pacientes con atresia esofagica la meta es mantener

tejido esofagico. (19).

El 96% de los pacientes presentan complicaciones. Entre las mas comunes se encuen-
tran, reflujo gastroesofagico, traqueomalacia, dismotilidad traqueoesofagica, disfagia, re-
traso en el crecimiento, infecciones pulmonares, hipertension pulmonar, falla cardiaca,

adherencias esofagicas, esofagitis eosinofilica y eséfago de Barret. (10, 48, 49).

Actualmente, la mortalidad por atresia esofagica es un indicador de la calidad de atencion
en las unidades de cuidados intensivos neonatales. (7). La supervivencia de los pacientes
con atresia esofagica es de 98% y en nifios con factores de mal prondstico como bajo
peso al nacer es de 80%. Los factores de peor prondstico son peso menor a 1.600 g,
edad gestacional menor a 35 semanas y anomalias cardiacas (18) los cuales tienen una

tasa de supervivencia de 50%. (68).

En este estudio, se revis6 de manera retrospectiva y se caracterizaron los casos de atre-
sia esofagica en el unico centro quirurgico pediatrico del pais, el Hospital Nacional de Ni-
Aos Dr. Carlos Saenz Herrera, de enero de 2017 a diciembre de 2022, se obtuvo una

muestra total de 92 pacientes identificados. Sin embargo, se excluyeron 8 pacientes, ya
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que en 6 de ellos el diagnodstico de atresia esofagica no era el correcto y en 2 no se en-

contraba el expediente completo.

Analisis estadistico

En este estudio, se revisaron y describieron los casos de AE de enero de 2017 a diciem-
bre de 2022 manejados en el HNN, unico centro pediatrico neonatal quirurgico. Este es un
estudio de tipo transversal descriptivo y retrospectivo, basado en la revision de expedien-

tes clinicos mediante una hoja de recoleccion de datos previamente estructurada con
base a los objetivos propuestos.

Criterios de inclusién
Los pacientes ingresados al Servicio de Neonatologia del HNN Dr. Carlos Saenz Herrera
con diagnostico de AE de enero de 2017 a diciembre de 2022 que no presentan criterios

de exclusion.

Criterios de exclusiéon
Los pacientes con expediente incompleto, en variables fundamentales o que no estuvie-

ran disponibles con mas del 40% de los datos ausentes.

Tamaio de la muestra

Los pacientes ingresados al Servicio de Neonatologia del HNN Dr. Carlos Saenz Herrera
por sospecha de obstruccion en el tracto gastrointestinal superior al nacimiento, los cuales
posteriormente se clasificaron como AE entre enero de 2017 a diciembre de 2022. Se ob-

tuvo una muestra total de 92 pacientes identificados, de los cuales se excluyeron 8 pa-

92 pacientes con diagnostico de

6 paciente con diagnostico incorrecto 2 pacientes con expediente incompleto

84 pacientes incluidos para el

cientes, ya que en 6 de ellos el diagndstico de AE no era el correcto y en 2 pacientes no

se encontraba el expediente completo.

Fuente: elaboracién propia
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Resultados y analisis

Del total de la poblacion, 71% (60 pacientes) correspondié a sexo masculino, represen-
tando a la mayoria de los pacientes; al igual que en los estudios a nivel mundial la preva-
lencia en hombres es mayor que en mujeres con una relaciéon 2,5 a 1. En cuanto a la et-
nia, el 99% (83 pacientes) fue hispanica y 2% (1 paciente) indigena. Asimismo, la mayoria
de los pacientes son de la provincia de San José representando un 33%, en segundo lu-
gar, se encuentra Alajuela con 24%, seguido por Cartago y Guanacaste con 12% cada
uno, Limén con 9,5%, Heredia con 6% y por ultimo con la menor incidencia fue Puntare-

nas con 3,5%.

El 54% de las madres contaba con edades entre 20 y 30 afios al momento del parto y 2%
fueron madres afosas; en los estudios a nivel mundial se describe la edad materna como
factor de riesgo. El 37% presentaba una gesta previa y el 29% mas de una gesta y el 34%
fueron primiparas, segun nuestros datos no existe relacion en cuanto al nimero de gestas

previas.

La media de edad al diagndstico fue de 1 dia de vida, con un rango de 0 a 3 dias. El 56%,
es decir 47 pacientes presentaron un peso adecuado al nacer, entre 2.500 gy 3.499 gy
un 34%, que corresponde a 29 pacientes presentaron un peso menor a 2.500 g, de los
cuales el 6% (5 pacientes) presentaron peso menor a 1.500 g. En la literatura mundial se
habla sobre el peso y el riesgo que conlleva con respecto a la morbimortalidad en estos
pacientes, como podemos ver la mayoria de nuestros pacientes presentd un peso ade-
cuado. El 65% de los pacientes (56) fueron de término, el 32% (28 pacientes) nacieron
antes de las 36 semanas y un 3% (2 pacientes) nacieron de menos de 28 semanas. La
edad gestacional, asi como el peso, juega un papel importante en el prondstico de estos

pacientes.

El 5% de los pacientes, 6 de ellos tenia diagndstico prenatal por ultrasonido. Ademas, el
27%, que corresponde a 22 pacientes presentaron polihidramnios durante el embarazo,

este porcentaje es menor a lo descrito en estudios previos.

El 70% presentd Apgar mayor a 7 al nacer y 6 pacientes (7%) presentaron Apgar menor a
6 al nacer y ameritaron reanimacion al nacer; este factor también juega un papel impor-
tante en el prondstico de los pacientes con AE. El 58% (49 pacientes) presentd patolo-

gias asociadas, entre las mas frecuentes se encuentran las cardiopatias en el 48%.
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El tipo de AE mas comun fue el tipo C, presentandose en el 90% (76 pacientes), 7% (6
pacientes) presentaron tipo Ay los tipos D y E se presentaron en 1,2% que corresponde a
1 paciente. Como se describe en investigaciones a nivel mundial y en estudios previos en

nuestro pais, el tipo C es el mas comun.

En cuanto al manejo, solo el 19%, 16 pacientes ameritaron gastrostomia. El 82%, es decir
66 pacientes utilizaron farmacos. El manejo quirurgico se realizé entre los 0 y 3 dias de
edad, en promedio. En el 91% la reparacion fue mediante toracotomia posterolateral mas

anastomosis término terminal y fistulectomia.

Las complicaciones se dividieron entre tempranas y tardias. Dentro de las tempranas se
presentd sepsis en primer lugar en el 22% es decir en 18 pacientes, paralisis de cuerdas
vocales en 14 pacientes con 17%, estenosis esofagica en el 13%, que corresponde a 11
pacientes, fuga de anastomosis en 3 pacientes representando un 4%. Dentro de las
complicaciones tardias, la mas comun fue la enfermedad por reflujo en 39 pacientes, es
decir, 54%, traqueomalacia en 25%, que corresponde a 18 pacientes, disfagia en 16 pa-
cientes 0 22% y enfermedades respiratorias en 13 pacientes con 18%. Ademas, el 26%
(18 pacientes) ameritaron reintervencién quirurgica, entre ellos: gastrostomia, traqueos-

tomia , dilatacion esofagica y quimiocauterizacion.

En cuanto al estado nutricional posterior a la cirugia el 62% (43 pacientes) se encuentran
eutréficos y 37% (26 pacientes) presentan falla para progresar. Dentro de las secuelas a
largo plazo la mas relevante es el retraso en el neurodesarrollo representando el 45% (31
pacientes) de los casos; asimismo, el reflujo gastroesofagico en el 48% (21 pacientes),
problemas de alimentacién en el 44% (30 pacientes), infecciones a repeticion en el 23%,
que corresponde a 16 pacientes, paralisis de cuerdas vocales y traqueostomia en el 6%
(5 pacientes), esofagicas eosinofilicas en 3 pacientes que corresponde a 4% y estenosis
esofagica en 2 pacientes representando 2%. No se presenta en los afos analizados es6-
fago de Barret. El 88% (61 pacientes) tienen control con cirugia de torax, el 60% (41 pa-
cientes) con gastroenterologia, 29% (20 pacientes) con trabajo social, 13% (11 pacientes)

con pediatria, y otras.

Del total de los pacientes iniciales, 18% fallecieron (15 pacientes), el 60% de estos, que
corresponde a 9 pacientes fallecieron durante los primeros 30 dias de vida, 3 pacientes,
es decir el 20% en el segundo mes, los otros 3 pacientes es decir 20% posterior al se-
gundo mes. El 100% de los pacientes que fallecieron presentaban comorbilidades aso-
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ciadas, entre ellas: CIV, CIA, Fallot, HTAP, traqueostomia, ademas el 46%, es decir 7 pa-

cientes presentaron shock séptico refractario.

Conclusiones

Como parte de los objetivos planteados al inicio de esta investigacion, se pretendia anali-
zar la relacion entre factores de riesgo prenatales y desarrollar AE, al comparar los datos
de lo estudios internacionales y los factores de riesgo identificados, como bajo peso al
nacer, madre mayor de 40 afos, diabetes materna, exposicion a farmacos no se docu-
mentaron factores de riesgo especificos, sin embargo para valorar esta asociacion se
analizaron los antecedentes perinatales del paciente, no se reviso el expediente materno

por lo que no se puede descartar con certeza la asociacion con otros factores externos.

En cuanto a otros factores asociados en la literatura hasta la mitad de los pacientes pre-
sentan polihidramnios, sin embargo, en nuestro datos la prevalencia fue baja, asi como el
diagndstico prenatal, ademas se ha evidenciado que esto no cambid el prondstico pero si

permite tomar medidas durante el parto para prevenir complicaciones perinatales.

Se documentd que la mayoria de los pacientes presentaron AE tipo C, al igual que a nivel
internacional y nacional. En segundo lugar, se presentaron tipo A y tipo D. No se docu-
mentaron pacientes con tipo B o F. De igual manera, con los datos analizados, se valoré
la relacion entre el tipo de AE y comorbilidades del paciente, siendo importante indicador

de mejor prondéstico el tipo C.

Se valoraron factores perinatales como; la edad gestacional, peso al nacer, y por otro lado
enfermedades asociadas, en especial, cardiopatias, condiciones gastrointestinales y
musculoesqueléticas, asi como sindromes asociados en especial el sindrome de VAC-
TERL, y se documentdé que mas de la mitad de los pacientes presentaban dichas condi-
ciones. En multiples referencias se ha identificado la mayor morbimortalidad y peor pro-
nostico al asociar estas patologias, en especial la cardiopatia y bajo peso al nacer. Ade-

mas se documento que el 100% de la mortalidad presento patologias asociadas.

El manejo quirurgico en nuestro pais se ha homogeneizado a lo largo de los afios y se
pueden observar mejores resultados tanto a corto como largo plazo, comparado con es-
tudios previos en nuestro pais. Los avances en la supervivencia no solo se deben al tra-
tamiento quirurgico, sino a los avances en los cuidados intensivos neonatales de soporte

en general. Ademas se evidencia que la intervencion temprana es de suma importancia
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para mejorar la evolucion, en los pacientes de nuestro estudio el 100% se reparé quirurgi-

camente en los primeros 3 dias lo cual ha repercutido positivamente su prondstico.

En cuanto al manejo médico y seguimiento, es variable dependiendo de la condicion del
paciente. Ademas, al analizar estos datos en el expediente clinico, estos fueron muy hete-
rogéneos y escasos por lo que falta mayor informacion para tener claro la relacion con el
tratamiento, control y seguimiento de los pacientes y con el prondstico, esto para tener un
manejo homogeneizado e integral. Se evidencidé que la mayoria de los pacientes no si-
guen control en pediatria ni en gastroenterologia. por lo que se debe reforzar el segui-

miento multidisciplinario por las multiples secuelas.

Dentro de las complicaciones tempranas, la mas comun y significa es la septicemia, esta
siendo un factor importante de mortalidad. Tardiamente la secuela mas importante fue el
retraso en el neurodesarrollo especialmente psicomotor y del lenguaje. Esto refuerza la
importancia del seguimiento por parte de servicio especiales en pacientes con riesgo neu-

rologico.

Es recomendable la creacion de una clinica interdisciplinaria, con seguimiento a largo pla-
zo, para la atencion de este tipo de pacientes, en donde a los nifios se les brinde un ma-
nejo optimo e integral: meédico, social, de rehabilitacion y psicolégico, mejorando asi la ca-
lidad de vida de los pacientes, sus padres y el resto de sus familiares. Los pacientes con

AE son complejos y ameritan un manejo multidisciplinario.

56 de 57



57 de 57



		2024-06-26T21:06:27-0600
	San José, Costa Rica
	He revisado este documento


	

		2024-07-01T14:28:20-0600
	GABRIELA JIMENEZ ARGUEDAS (FIRMA)


		2024-07-12T09:01:12-0600
	IRENE MORUA LEON (FIRMA)


		2024-07-17T08:15:17-0600
	San José, Costa Rica
	Estoy aprobando este documento


	



