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RESUMEN

La atresia de eséfago (AE) se presenta en 1 de cada 4000
recién nacidos vivos. Consiste en la interrupcion de la luz eso-
fégica con o sin comunicacion con la via aérea. No existe atn
una definicion precisa del término "long gap". De acuerdo a
nuestra experiencia se trata de aquellas AE, independiente-
mente del tipo, caracterizadas por una distancia entre cabos
esofagicos lo suficientemente grande como para imposibilitar
la realizacion de una anastomosis primaria término-terminal.
Su abordaje quirtrgico es un tema controversial. La mayoria
de los cirujanos opera por cirugia abierta. En el Hospital Pri-
vado de Nifios “Fundacion Hospitalaria” se realizan cirugias
toracoscopicas con todas las ventajas intrinsecas de los pro-
cedimientos minimamente invasivos. Proponemos un algo-
ritmo de posibilidades que depende del estado del paciente
y de la técnica quirargica. El primero esta definido por (A) el
Tipo de AE, (B) la tenencia de una esofagostomia previa y
(C) cuél es el cabo corto. Las técnicas quirurgicas pueden ser
(A) anastomosis primaria, (B) anastomosis primaria diferida,
(C) elongacion intratoracica, (D) elongacién extratoracica y
(E) reemplazo esofégico. Si bien el consenso general consiste
en la preservacion del eséfago original, las distintas técnicas
quirdrgicas no invalidan un reemplazo esofégico posterior.
Son a su vez una opcion quirdrgica para grupos selectos de
pacientes.
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SUMMARY

Esophageal atresia (EA) occurs in approximately 1 in 4000
live births. It is a medical condition characterized by a lack
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of continuity in the light of the esophagus, with or without
communication with the tracheobronchial tree. There is no
consensus regarding the term long gap EA. According to our
experience it consists of those EA, independent of the Type,
with a distance between pouches long enough to prevent an
end-to-end primary anastomosis. The surgical approach for EA
repair is controversial. The majority of surgeons would rather
perform an open surgery. At the Private Children’s Hospital
“Fundacion Hospitalaria” EA are approached thoracoscopically
with all the MIS benefits. We propose an algorithm based on
the patient’s status and on the surgical techniques. Regarding
the patient’s status, we have to consider (A) the Type of EA,
(B) whether the patient had a previous esophagostomy and
(C) which is the short pouch. The surgical techniques are
(A) Primary Anastomosis, (B) Delayed Primary Anastomosis,
(C) Intrathoracic Elongation, (D) Extrathoracic Elongation
and (E) Esophageal Replacement. Even though the general
consensus would be that the preservation of the patient’s
own esophagus should be firstly attempted, the different
surgical techniques do not invalidate a posterior esophageal
replacement. They are a surqgical option for selected group
of patients.

Key words: Long Gap, Esophageal Atresia, Thoracoscopy.

INTRODUCCION

La atresia de eséfago se presenta en 1 de cada 4000 recién nacidos
vivos, siendo un tercio de los afectados prematuros. Consiste en la in-
terrupcion de la luz esofagica con o sin comunicacion con la via aérea.
La etiologia embrioldgica se desconoce hasta el momento. La sobrevida
actual es superior al 90%, falleciendo Unicamente aquellos pacientes
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con malformaciones asociadas muy severas. La mitad son cardiopatias
congénitas. La mitad de los pacientes con malformaciones asociadas
tiene més de una malformacién (“Regla de las Mitades"”). Las asociacio-
nes malformativas VATER, VACTERL y CHARGE asi como las trisomias 18
y 13 son frecuentes; en varias ocasiones el diagndstico genético resulta
muy importante a la hora de decidir la conducta quirtrgica a seguir.

De acuerdo a nuestro criterio, basado en la clasificacion de Ladd, las
atresias de esofago pueden clasificarse en los tipos I, I, ll, IV y V (Figura
1). La Tipo | es la atresia de es6fago aislada sin fistula traqueoesofégica
o0 “atresia pura”. No tiene comunicacién con la via aérea. Representa
aproximadamente el 5% de los casos observados y es la segunda en
frecuencia. Puede diagnosticarse con mas facilidad en el embarazo, que
cursa tipicamente con polihidramnios y ausencia de imagen gastrica en
las ecografias prenatales. Al nacer, los neonatos presentan el abdomen
excavado por falta de pasaje de aire al intestino. En todos los casos am-
bos cabos esofagicos se encuentran muy separados entre si. La Tipo Il
es una forma muy rara de atresia de es6fago que representa del 1 al
3% de los casos. Existe una fistula traqueoesofagica desde el cabo su-
perior del eséfago a la traquea cervical. Al igual que en las Tipo I, no
hay pasaje de aire al intestino distal y ambos extremos se encuentran
muy alejados entre si. La Tipo Ill es la forma observada en el 90%
de los pacientes. ComUnmente se la conoce como sinénimo de atresia
de esofago. Se caracteriza por una bolsa esofagica superior ciega y una
comunicacion entre el extremo distal esofagico y la traquea (fistula tra-
queoesofagica al cabo inferior), que puede nacer a cualquier altura de la

trdquea y excepcionalmente, también en los bronquios. En estos casos
el embarazo no cursa tipicamente con polihidramnios y suele verse una
imagen gastrica normal en las ecografias prenatales. Al nacer los neona-
tos suelen presentar el abdomen distendido por el gran pasaje de aire
que existe desde la via aérea hacia el estémago e intestino. La distancia
entre ambos cabos es por lo general inferior a dos o tres vértebras. La
coexistencia de atresia de eséfago Tipo IIl con atresia duodenal, intestinal
o0 malformaciones anorrectales constituye un cuadro de urgencia; el gran
flujo de aire desviado hacia el sistema digestivo a través de la fistula
traqueoesofagica inferior provoca distension abdominal severa y even-
tualmente, incluso, perforacion intestinal. La Tipo IV se caracteriza por
una fistula trdqueoesofagica en ambos cabos esofagicos. Su observacion
es poco frecuente. Representa menos del 2% de los casos. La fistula
superior suele encontrarse por accidente cuando se efectda la correccién
quirlrgica inicial. En ocasiones pasa inadvertida por el cirujano y su diag-
nostico es efectuado en forma tardia. La Tipo V no es en realidad una
atresia de esdfago. El eséfago se encuentra permeable y es de buen cali-
bre. En estos pacientes lo que se observa es una fistula traqueoesofagica
aislada, generalmente de ubicacion cervical o torécica alta. El diagnéstico
se realiza excepcionalmente en el periodo neonatal ya que los sintomas
suelen aparecer en la infancia.

DEFINICION DE "LONG GAP"
Universalmente el término long gap se emplea como sinénimo de atresia
de esofago Tipo 1. Sin embargo, no existe alin una definicién precisa de

A

Figura 1. Clasificacién anatémica de Ladd
modificada en la que se describen los 5 ti-
pos mds comunes de atresia de esofago. El
nacimiento de la fistula trdqueoesofagica es
siempre en la pared posterior de la traquea.
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dicho término (1). Ello se debe a las variaciones en los métodos utilizados
para determinar la longitud y tension del espacio entre los cabos esofagi-
cos. De acuerdo a nuestra experiencia consideramos que el término long
gap debiera acufiarse para definir a todas aquellas atresias de eséfago,
independientemente del Tipo, caracterizadas por una distancia entre
cabos esofagicos lo suficientemente grande como para imposibilitar la
realizacion de una anastomosis primaria término-terminal (2).

CONDUCTA QUIRURGICA

a) Tratamiento de la atresia esofagica con fistula (Tipo Il1)

El abordaje quirdrgico de las atresias long gap es un tema controversial.
La mayoria de los cirujanos opera por cirugia abierta. En el Hospital Pri-
vado de Nifios “Fundacién Hospitalaria” operamos por toracoscopia (3,
4) con todas las ventajas intrinsecas de los procedimientos minimamente
invasivos (menor dolor, tiempo operatorio y estadia hospitalaria, mejor
herramienta diagndstica y efecto cosmético postoperatorio). Se efectlia
mediante la colocacion de 2 trécares de 3 mmy 1 de 5 mm por los que
se introduce instrumental de igual calibre (Figura 2). A diferencia de la
técnica convencional, la fistula traqueoesoféagica se cierra mediante el
uso de clips especialmente disefiados. Una vez concluida la anastomosis,
se pasa una sonda nasogastrica de siliconas radio-opaco (sonda transa-
nastomotica) para el drenaje de la cdmara gastrica facilitando asi una
alimentacion precoz. Se inserta asimismo un tubo de drenaje pleural de 8
a 12 French, que se retira por lo general, entre el 3° al 7° dia postoperato-
rio (una vez efectuado el esofagograma de control). Entre el 5 al 10% de
los recién nacidos presenta un arco adrtico derecho, disposicién anémala
que carece de importancia clinica, pero que determina el lado del abor-
daje quirdrgico (toracoscopia izquierda si es derecho, y viceversa).

b) Tratamiento del "Long Gap" en general

En cuanto a las técnicas quirlrgicas, el reemplazo esofagico es el Ultimo
recurso a optar en nuestro hospital, dada su gran morbilidad asociada.
Se les ofrece a los pacientes, por consiguiente, un algoritmo de posibi-
lidades que depende de su estado y de la técnica quirrgica (Figura 3y
4). El estado del paciente esta definido por (A) el tipo de atresia de esé-
fago, (B) la tenencia de una esofagostomia previa y (C) cudl es el cabo
corto: el proximal, el distal 0 ambos. Las técnicas quirdrgicas pueden ser
(A) anastomosis primaria, (B) anastomosis primaria diferida, (C) elonga-
cioén intratoracica, (D) elongacion extratoracica, también conocida como
Técnica de Kimura (3, 4), (E) reemplazo esofagico que puede ser géstrico
o intestinal (yeyuno, colon) (7).

¢) Anastomosis Primaria Diferida

En aquellos pacientes con diagnostico de atresia de eséfago "long gap"
Tipo | 'y con una separacion entre cabos esofagicos inferior o igual a una
vértebra, se realiza una anastomosis primaria. No obstante, en aquellos
pacientes con una distancia entre cabos esofagicos superior a una vérte-
bra, el primer acto quirtrgico consiste en la realizacion de una gastrosto-
mia utilizando la técnica de Stamm. Recomendamos efectuar la primera
medicién de la distancia entre cabos a partir de la gastrostomia. No es
necesario realizar en ninguno de estos casos una toracoscopia de inicio, y

Figura 2. Ubicacion de los tres trécares de trabajo en el 3°, 5°y 7° espacio
intercostal, linea media axilar, para insercion de la dptica e instrumental.

mucho menos de urgencia. Se les indica a los pacientes aspiracion conti-
nua del eséfago superior y medicion mensual de la distancia entre cabos.
El tiempo de espera necesario para observar un acercamiento 6ptimo de
los mismos es controversial. Sabemos que aquellos nifios que no presen-
tan diferencia significativa en las mediciones mensuales hasta el tercer
mes, dificilmente lo haran después. Ergo de ser posible observar un creci-
miento espontaneo de los cabos, con reduccion de la distancia a menos
de una vértebra antes de los tres meses de vida, aconsejamos realizar una
anastomosis primaria diferida. Para ello se ubica al paciente en posicion
3% pronado izquierdo. Se introduce una bujia semirrigida radiopaca en
el eséfago distal (por la gastrostomia) y otra més flexible en el eséfago
proximal (por la boca), separada del tubo traqueal. La vena dcigos se
disecciona y divide usando cauterio monopolar. El eséfago proximal se di-
secciona y abre en su extremo, cuidando de no lesionar la pared posterior
de la trdquea. La "maniobra spaguetti" (3, 4) es de gran ayuda en este
caso puesto que el movimiento de enrollado provee una vision apropiada
de la trdquea y del esofago (Figura 5). Posterior a la diseccion de los
cabos, la viabilidad de la anastomosis se chequea jalando de los extremos
esofagicos y deslizandolos uno sobre otro. Se realizan 6-8 suturas inte-
rrumpidas, con todos los puntos sujetos extracorpéreamente mediante un
nudo de Roeder. Para prevenir el desgarro de suturas que se encuentran
a alta tension, recomendamos la técnica de "traccion doble" (3, 4). Se
ubican dos suturas simultdneas en la pared posterior esofagica, anudadas
cada una de ellas a un nudo de Roeder. Al tensarlas secuencialmente, se
provee una traccién mas suave con igual distribucion de la tension entre
ambas suturas (Figura 6). La Figura 7 denota el resultado cosmético cla-
sicamente obtenido 2 afios post-cirugia en los pacientes a los que se les
realiza una anastomosis primaria diferida.

d) Elongaciones esofagicas

A los pacientes cuya distancia entre cabos esofagicos no se reduce es-
pontaneamente a una vértebra, segiin tengan o no una esofagostomia
previa, se les lleva a cabo una elongacién extratorécica o intratordcica,
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FIGURA 3. ALGORITMO PROPUESTO PARA LAS ATRESIAS DE ESOFAGO "LONG GAP" TIPO |
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respectivamente. La elongacion extratorécica requiere de la existencia de
un buen cabo distal. Para la elongacion intratorécica se inserta (por la
gastrostomia) un dilatador semirigido, radiopaco y hueco en el cabo eso-
fagico distal y otro (por la boca) en el cabo esofagico proximal, separado
del tubo traqueal. Se emplea una aguja transuretral para atravesar la pa-
red esofagica y realizar suturas. La técnica de las "esferas de acero” (3, 4)
permite el uso de un dispositivo de traccion para acercar ambos extremos
esofagicos cerrados, hasta alcanzar una distancia inferior o igual a una
vértebra. La posicion exacta de las esferas se determina mediante rayos-x.
Operamos 2 pacientes de esta manera. La técnica de "aproximacion de
cabos" es Util cuando se suturé uno de los cabos, por ejemplo porque se
trata de un paciente con atresia de eséfago "long gap" que requirié una
division de la fistula traqueoesofégica. Se lleva a cabo atando un nudo
de Roeder entre el cabo proximal y distal a fin de juntarlos y realizar la
anastomosis. Operamos un solo paciente mediante esta técnica.

En cuanto a la elongacion extratoracica, descripta por Kimura en
1994 (5), se realiza secuencialmente, cada 2 o 3 meses y las veces
que sean necesarias (5-7). Se parte de la esofagostomia previa, ex-
tendiendo el cabo esofagico proximal en direcciéon caudal, a fin de
determinar el nivel de la nueva ostomia (Figura 8). Antes y después
de cada elongacion extratoracica se requiere una valoracion fluoros-
copica de la distancia entre cabos. La reconstruccion esofdgica final
puede ser por cirugia abierta o toracoscopica. Nuestros ltimos 3
pacientes tuvieron una reconstruccion esofdgica final toracoscdpica.
De acuerdo a nuestra experiencia, el 80% de los pacientes que com-
pletaron el tratamiento se encuentran asintomaticos, con una buena
calidad de vida y motilidad esofagica. Correspondieron a un grupo
muy selecto de pacientes, el 85% de los cuales presentaron malfor-
maciones asociadas y el 100% de los cuales presentd un buen cabo
distal (Figura 9).
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FIGURA 4. ALGORITMO PROPUESTO PARA LOS DEMAS TIPOS DE ATRESIAS DE ESOFAGO "LONG GAP"
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Figura 7. Paciente con atresia "Long Gap" Tipo | a la que le fue realizada una
anastomosis primaria diferida. Puede notarse el excelente aspecto cosmético con
cicatrices apenas perceptibles.

e) Sustitucion Esofagica

En los pacientes con esofagostomia previa y mal cabo distal o en
aquellos en los que falla la técnica quirdrgica aplicada (por dehiscen-
cia de la anastomosis, lesion traqueal, etc.) se procede como dltima
alternativa al reemplazo esofagico. Segln la literatura resulta con-
troversial el mejor tipo de reemplazo esofagico: ascenso gastrico o
esofagocoloplastia. Los ascensos gastricos pueden abordarse toracos-
cOpicamente por via mediastinal o retroesternal, siendo de eleccion
la via mediastinal. Salvo en aquellos casos que por angioresonancia,

Figura 8. Técnica de elongacion esofagica secuencial de Kimura. Luego de varias
elongaciones subcuténeas de la esofagostomia, se procede a reintroducir el esofa-

go superior dentro del torax para anastomosarlo con el extremo inferior.

quede revelada la presencia de una malformacion vascular, en cuyo
caso la via de abordaje de eleccién debiera ser la retroesternal. Hay
consenso a nivel mundial respecto a que siempre es mejor opcién
intentar preservar y reconstruir el eséfago.

Respecto a los pacientes con los demés tipos de atresia de eséfa-
go "long gap", cabe destacar que se trata de nifios que han tenido
una cirugia previa como por ejemplo, una re-operacion debido a una
fistula traqueoesofagica recurrente o una dehiscencia de la anasto-
mosis. En estos casos, si el paciente no requiere una esofagostomia,
intentamos una elongacion intraesofagica. Si el procedimiento falla,
se puede realizar un reemplazo esofagico. En caso que el paciente
necesitase una esofagostomia y tenga un cabo distal corto, indica-
mos un reemplazo esofégico directamente. Pero si tiene un buen cabo
distal, intentamos una elongacién extraesofagica y en su defecto, un
reemplazo esofdgico.

CONCLUSION

Como conclusién cabe resaltar que las atresias de eséfago "long gap"
son todas aquellas interrupciones de la luz esofagica con una distan-
cia entre los cabos proximal y distal superior a 1 vértebra. Razén por
la cual no es posible realizar una anastomosis primaria inmediata. El
algoritmo de las atresias de eséfago "long gap” permite al profesio-
nal comprender como proceder ante los distintos tipos de atresia de
esofago, evitando recurrir en la gran mayoria de los casos al reemplazo
esofagico. La anastomosis primaria diferida, la elongacién intratorécica
y la extratoracica no invalidan un reemplazo esofagico posterior. Son a
su vez una opcién quirdrgica para grupos selectos de pacientes.

Figura 9. Paciente al que se le llevé a cabo una elongacidn extratordcica del lado
izquierdo, puesto que tenia un arco adrtico derecho. Notese la salida de saliva a
partir del cabo esofdgico distal.
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