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Epidemiologia

@ Segundo Tercer
hermano @ hermano
> >

Factores ambientales 20% 0.5-2%
Metl maZO‘ Varones 1.26/1

Contraceptivos

Frecuencia: 1/ 2500-3000

°rogesterona

Diabetes materna

Sindrome alcohélico fetal e AE _Hio AE
Fenilcetonuria materna

Review Orphanet Journal of Rare Diseases 2007, 2:24

Oesophageal atresia
Lewis Spitz* 1.2

3-4%

Address: 1Department of Paediatric Surgery, Institute of Child Health, University College, London, UK and 2Department of Paediatric Surgery,
Great Ormond Street Hospital for Children, London, UK
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Embriologia NG
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Malformaciones asociadas: E|l 70% de los pacientes con AE tiene al menos una.

Cardiacas
(13-40%)

'Y

Digestivas (10-16%) Renales (5-14%)

Vertebrales (6-21%)
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Malformaciones asociadas

Char
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lg e{ Atresia of the choane

Development Retardation
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Malformaciones asociadas

[/] Cromosomopatias

(6-10%):

Curso de atresia de esé6fago para profesionales

.18 / Tr.21

\/

T | E
EA
YTEF

EA/TEF phenotype in human

Syndrome Genes identified
Feingold MYCN
CHARGE CHD7
Opitz G MID1
Fanconi anemia FANCA, C, D, G
VACTERL-H FANCB, PTEN

EA/TEF phenotype in human and animal studies

Syndrome/locus Human Animal
AEG syndrome SOX2 Sox2*
16924 del FOXF1* Foxf1
9g21.3 mut PCSK5* Pcsk5
17922 del NOG Noggin*

7436 del SHH** Shh
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Clasificacion

 S—
[ Gross 1953
P
Atresia de esdfago Atresia de eséfago Atresia de eséfago
(A) sin fistula (10%) (B) con fistula proximal (2%) (C) con fistula distal (85%)

(D) Atresia de eséfago (E) Fistula sin

con fistula proximal y distal (1%) atresia de eséfago (10%)
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Clasificacion
Bolson ciego superior

[A Tipo C (85%)

2° - 42 vértebra toracica

Fistula esofagica inferior

. “ Traquea (carina/ 1-2 cm
£'S
.
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Clasificacion

Bolsén ciego superior
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CIaSifi ca Cién Fistula esofagica inferior

IZ Tipo C




Curso de atresia de esé6fago para profesionales

Tema 1. Atresia de esdfago. Datos generales

Cuanto mayor es la distancia, mas dificil la reparacion

Clasificacion
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Clasificacion

>
M Tipo A (7%) -
Gran distancia entre ambos
Ambos extremos son et EMOS

ciegos &

(f

Extremo inferior muy

™y

hipoplasico

Reparacion primaria dificil
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Clasificacion

Curso de atresia de esé6fago para profesionales

IZ Tipo E (4 %)

Frecuente en VACTERL
Fistula térax superior o cuello

)

£

lZ Tipo B (2 %)

Fistula torax superior o cuello
Distancia grande entre extremos

—

£

[Z Tipo D (1 %)

Puede haber dos fistulas
inferiores

g

a

.
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Diagnostico prenatal Atresia eséfago
gPrenataI: Ecografia

Camara gastrica pequena

Polihidramnios

Dilatacion esétago superior

(32 semanas)
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Diagnéstico prenatal

Esotago superior dilatado

RMN prenatal

Esétago inferior con minima camara
gastrica

Sensibilidad 70 - 100%
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Diagnéstico neonatal

Madre con polihidramnios

RN con excesiva salivacion

Tos. Sofocacion con la toma

> Sonda 10-12 F

> Stop a 9-12 cm

Rx. Torax
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Diagnéstico neonatal

Sonda

Gas en
abdomen

T

Sin fistula distal: A/ B

Fistula distal: C/ D
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Diagnéstico neonatal

Ecocardiografia

Descartar cardiopatia ciandgena
Localizar arco aodrtico
Arco aodrtico derecho 2.5%

Tetralogia de Fallot 25%
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Diagnéstico neonatal

Traslado centro con UCIN / Cirugia Pediatrica

Sonda de aspiracién doble luz (Replogle n° 10)

Posicion de Rickham (prono+Trendelemburg)
Monitorizacion CV
Cateter venoso central

Antibioterapia

Cirugia urgente programable (48-72 h)
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PREMATURO CON DISTRESS RESPIRATORIO

PACIENTES EXCLUIDOS DEL
TRATAMIENTO QUIRURGICO

Ventilacion mecanica

l

Intubar por debajo de la fistula

Ventilacion con presién baja

Management of Esophageal Atresia with a Tracheoesophageal Fistula
Complicated by Gastric Perforation

KIrTI KUMAR RATHOD, MONIKA BAWA, JAT K. MAHAJAN, RAM SaMUIH, and KATRAGADDA L.N. Rao

Sindrome de Potter
Trisomia 18
Cardiopatia no corregible

Hemorragia intraventricular grado IV
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Grupos prondstico

(ZSpitz

fZOkamoto

Grupo |: Peso nacimiento > 1500 g sin

cardiopatia mayor asociada.

Grupo |: AE sin cardiopatia mayor asociada.

100 % supervivencia

Peso nacimiento > 2000 g

y

Grupo Il: Peso nacimiento < 1500 g 6

Grupo Il: AE sin cardiopatia mayor asociada.

Peso nacimiento < 2000 g 81 % supervivencia

cardiopatia mayor asociada.

Grupo lll: Peso nacimiento < 1500 g con

Grupo lll: AE con cardiopatia mayor asociada.

72 % supervivencia

Peso nacimiento > 2000 g

cardiopatia mayor asociada.

Grupo |IV: AE con cardiopatia mayor asociada.

27 % supervivencia

Peso nacimiento < 2000 g
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o - Tipo A
Cll‘ugla descartar fistula
Tipo C
localizar fistula

gBroncoscopia preoperatoria

Tipo B

"Complicaciones”
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Cirugia

Cameron Haight
Primera anastomosis primaria en 1940

Cierre de la FTE + Anastomosis Esofagica
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Cirugia

f’ y Malformaciones asociadas

Prematuridad/Bajo peso
Dificultad ventilatoria

Cardiopatia

Long Gap

Tratamiento en un tiempo Tratamiento diferido
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Cirugl'a gToracotoml'a derecha

traquea

5° Espacio intercostal
via extrapleural

l esofago inferior
g ot . V. acigos
/‘!
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trapecio escapula dorsal ancho
Diseccién Seccion Sutura
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Tema 1. Atresia de esdfago. Datos generales

Anastomosis Termino-terminal

Diseccion eséfago proximal

muscular

Mucosa

Eséfago superior . e
Esdfago inferior

Cierre de fistula
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Cirugia por toracoscopia

Anestesista

Cirujano

.

Decubito prono con 15°-20° de elevacion

Instrumentista
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irugia por toracoscopia

Toracoscopia derecha

esofago
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Postoperatorio

Cuello flexionado
Sedorelajaciéon electiva
Anastomosis sin tension: 48 horas
Anastomosis con tension: 5-7 dias
Alimentacioén
SNG: 48 horas después de despertarlo
Oral: Estudio contraste normal (5°-7° dia)*
Tubo de torax
Anastomosis sin tension: No se deja
Anastomosis con tensidon: Después de estudio contraste
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Pacientes en los que no se puede hacer anastomosis

ﬁo A Tipo B Tipo C \

\ Técnicas de

Preservacion esofagica

Anastomosis primaria diferida

5% Elongacion esofagica
= Externa
— Interna
Al A | s £
,71,« & y Sustitucion esofagica
D N Estdmago
(o= " ) Intestino delgado

K 10% 29/ - /J Codlon
\_ J
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Tratamiento diferido

Anastomosis primaria diferida (Puri)

esoéfago sonda succion

superior \

estomago

gastronomia

distancia
a medir

6

sonda
alimentacion
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Tratamiento diferido

1.- Al nacimiento

- : —__ R
2/ 3
e
@ %R F
\ - N / |
| &€ =

Esofagostomia + Gastrostomia

4

R

sl (;/ﬂ
2.- Al ano
Ascenso
Cdolon
Estomago i

Intestino delgado

y .\\

Qbo gastrico

J—" N
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Tema 1. Atresia de esdfago. Datos generales

Evolucion

(>90%)

- Cuidados intensivos neonatales
- Anestesia

Soporte ventilatorio

Cambio técnica quirurgica

Aumento de morbilidad Técnicas y materiales quirurgicos
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Complicaciones

Precoces

AN

% >
\ - [ s b
. - \ 7 .

o

Dehiscencia sutura. Fugas
Estenosis esofagica
Refistulizacion
Tragueomalacia

'

. Anastomosis

Distancia
entre cabos

Problemas !

anastomosis

Alteraciones
digestivas

Tension .
anastomosis

Medio / largo
plazo

Alteracion de crecimiento y nutricion
Dismotilidad esotagica
Retlujo gastroesotfagico
Céancer de esdfago
Patologia respiratoria
Alteraciones musculo-esqueléticas
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Complicaciones de la cirugia

K | \ K Dehiscencia o fugas (15-20%) / Refistulizacion (10 %) \

| 4 Disfagia j Qaliva en tubo de térax j
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Dismotilidad

Alteracion

/

)
Disfagia

—> | Impactacién

\RG E y

W .
K Lesidn nervio

/

Alteraciones
manometricas

Contracciones irregulares
Alteracién coordinacién
Aumento presion de reposo
Peristalsis ineficaz

k Mal aclaramiento esofagico J
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Reflujo gastroesofagico (50%) -

~

1/3 pacientes con AE+RGE, sintomas después de adolescencia
K Alteracién neurogénica propia de la AE \

Movilizacién del esdtago inferior: alteracién Ell. I__> Seguimiento endoscdpico |§

Gastrostomias: alteracion angulo de Hiss 6-8% Esofago de Barrete——

Cancer J

Table 2 Reported cases of esophageal cancer after repair
of esophageal atresia

= e v M
\}i { s ;! §
Esfinter esofagico inferior (EEI) cerrado

Reference Age (years) Histology

LaQuaglia, et al* 44 Squamous cell carcinoma
Adzick, et al*® 20 Adenocarcinoma
Deurloo, et al*® 38 Squamous cell carcinoma
Pultrum, et al*’ 22 Adenocarcinoma

Alfrao, et al*® 46 Adenocarcinoma

: . Taylor, et al*® 44 Squamous cell carcinoma
K Cirugia: J K - J
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Respiratorias / Via aérea

™ a Patologia respiratoria N

4 Traqueomalacia

Alteracion traqueal
Dismotilidad esofagica

Reflujo GE

Debilidad estructural
Alteracion cartilago ( \ Bronq uitis
Alteracién muscular Estridor N eumon |,a
Apnea . .
| 3 Ci:nosis Bronquiectasias

V

Diseccidén quirurgica
Presentes en 2/3 de los pacientes durante

' | ? ./ s g&u}
Ui
4
los cuatro primeros ainos de vida

n 'zm,x
b 8 ; f; |
e | i
‘A " oy 4 g, 7
o Lt i ‘
' !
e | :
0N
\ » Aortopexia: 50 J K j

/
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Tema 1. Atresia de esdfago. Datos generales

Alteracion del crecimiento

1/3 son prematuros.
Infecciones respiratorias repetidas
Problemas digestivos: RGE. Dismotilidad.

Problemas alimentacidon: Aversion alimentacion oral
T A

Gastrostomia: Estimulacidon

Estenosis:

50% de los pacientes con AE, presentan percentiles <p25 en los primeros 5 anos de vida
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Musculoesqueléticas

Escoliosis

J Pediatr Surg. 1989 Mar;24(3):244-7.

Chetcuti P, Myers NA, Phelan PD, Beasley SW, Dickens

Chest wall deformity in patients with repaired esophageal atresia.

~

Malformaciones vertebrales
Toracotomias repetidas

DR.

KDepartment of Paediatrics, University of Melbourne, Australia.

/ Thoracoscopy Versus Thoracotomy Improves
Midterm Musculoskeletal Status and Cosmesis in
Infants and Children
Taiwo A. Lawal, MBBS, Jan-H. Gosemann, Joachim F. Kuebler, MD, Ann Thorac Surg
Sylvia Glier, MD, PhD, and Benno M. Ure, MD, PhD 2009;87:224 -8
Department of Pediatric Surgery, Hannover Medical School, Hannover, Germany

Escapula alada: 24%

Asimetria toracica: 20%
Fusion y fracturas costales: 10%

Lesiones mamarias: 8%

\ Fijacion de la piel

_/
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Quality of Life in Adult Survivors — ARCHSURG/VOL 140, OCT 2005
ol Correction of Esophageal Atresia

Jacqueline A. Deurloo, MD, PhD; Seine Ekkelkamp, MD; Esther E. Hartman, MD;
Mirjam A. G. Sprangers, MD, PhD; Daniel C. Aronson, MD, PhD

EVOIUC'O“ Table 2. Results of the SF-36 in Responding Patients
and the Reference Group

|
Esophageal  Reference
Atresia Group, Group,

Mean Mean Percepcion general de
(SD), No. (SD), No. P : :

Scores (n = 97) (n = 607)% Value buena calidad de vida
SF-36

Physical functioning 91 (15) 95 (8) 03 :

Physical role-functioning 92 (23) 91 (22) 62 2/3 refieren que la

Emo.tiona.l role-functioning 91 (25) 90 (26) 39 malformacidn ha tenido

Bodily pain 88 (18) 85 (17) 10 . .

General health 76 (21) 82 (13) 008 consecuencias negativas

Vitality 51 (14) 75 (15) <.001 :

Social functioning 92 (16) of (16) 53 en sus vidas

Mental health 82 (14) 82 (14) 81
SF-36 component summaries

Physical component 54 (7) 55 (5) 24

summary
Mental component 49 (7) 51 (8) 05

summary
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Health-related quality of life in adult patients with

esophageal atresia—a questionnaire study Journal of Pediatric Surgery (2005) 40, 307312

Antti Koivusalo®, Mikko P. Pakarinen, Pertti Turunen, Hanna Saarikoski,
. » Harry Lindahl, Risto J. Rintala
Evolucion

Table 3  Respiratory symptoms—related quality of life index and GIQLI in 128 patients with EA and 163 control subjects and in different
types of EA and in different types of esophageal repairs

RSRQLI mean (SD) P Low RSRQLI P GIQLI mean (SD) P Low GIQLI P

Control subjects (n = 163) 58.9 (4.3) <.05 3 <.05 1243 (13.8) NS 13 NS
EA (n = 128) 55.3 (7.2) 10 121.9 (16.4) 17

C (n = 115) 55.6 (7.2) NS 122.5 (16.2) NS

A (n = 8) 51.4 (7.3) 114.6 (19.0)

E (n=2) 54.0 (7.1) 127.0 (19.8)

D (n = 3) 56.3 (9.1) 121.3 (19.6)

Primary anastomosis (n = 112)  55.6 (7.3) NS 122.7 (17.9) NS >regurgitacién
Colon interposition (n = 10) 54.7 (6.0) 115.3 (17.9) disfac:

Gastric tube (n = 3) 50.3 (9.2) 119.5 (17.7) ~distagla

Thoracic skin Tube (n =1) 53.0 123.0

Low RSRQLI <45/60, Low GIQLI <105/144.

La mayoria de los pacientes tiene una calidad de vida normal

El 15 % de los pacientes con AE+FTE, tienen alterado el ICV, debido a patologias digestivas o respiratorias



