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ResuMEN: I ntroduccion. Dado que traguea, pulmonesy estfago se de-
sarrollan apartir del intestino anterior y que la atresia de esofago esun
defecto de ladivision de éste, hemos estudiado las malformaciones del
sistema respiratorio en esta entidad.

Material y métodos. Revisamos retrospectivamente |as historias de 415
pacientes con atresia de esofago tratados entre los afios 1965 y 1996
y las autopsias de 129 de ellos, prestando especia atencion alas mal-
formaciones asociadas.

Resultados. Delos 415 pacientes estudiados, 25 (6%) tenian unao més
malformaciones del rbol respiratorio. Solo en 8 casos (2,8%) €l diag-
ndstico fue clinico (8/286), mientras que en 17 (13,2%) fue solamen-
te necropsico (17/129). Las malformaciones mas frecuentemente en-
contradas fueron: alteraciones de lalobulacion pulmonar (n = 14), hi-
poplasiapulmonar (n = 9) y traqueomalacia (n = 4). Ochenta por cien-
to de los pacientes con atresia de esofago y malformaciones respira-
torias tenian ademés una 0 més malformaciones asociadas, destacan-
do las cardiovasculares, presentes en el 72% de ellos.

Conclusiones. Los nifios con atresia de esdfago tienen una atainciden-
cia de malformaciones del sistema respiratorio que frecuentemente no
son diagnosticadas, como se evidencia por lagran cantidad encontrada
en necropsias. Habitualmente éstos son nifios polimalformados.

PaLABRAS CALVE: Malformaciones respiratorias; Atresia de esofago;
Pulmon; Tragquea; Malformaciones asociadas.

RESPIRATORY MALFORMATIONS ASSOCIATED WITH ESOPHAGEAL
ATRESIA

ABSTRACT: Aims. Since trachea, lungs and esophagus develop from
foregut and esophageal atresiais a defect of its normal division, we
examined the occurrence of respiratory malformationsin alarge clini-
cal series of esophageal atresia.

Materials and methods. The records of 415 patients born with esop-
hageal atresia between 1965 and 1996 and 129 autopsies of the same
patients were retrospectively reviewed. The presence of other associa-
ted anomalies was carefully studied and noted.

Results. Of 415 patients with esophaged atresia, 25 (6%) had one or
more associated respiratory malformations. Only 8 patients (2.8%) ha-
ving bronchopulmonary malformations were diagnosed clinicaly (8/286)
while 17 (13.2%) were diagnosed at autopsy (17/129). The most fre-
quent malformations were: lung segmentation defects (n = 14), pul-
monary hypoplasia (n = 9) and tracheomalacia (n = 4). Eighty per-
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cent of esophageal atresia patients had another associated malforma
tions specially of the cardiovascular system.

Conclusions. Esophageal atresia patients have a high incidence of asso-
ciated bronchopulmonary malformations that are frequently not diagnosed.

KEey Worbps: Respiratory malformations; Esophageal atresia; Lung;
Trachea; Associated malformations.

INTRODUCCION

Laatresia de esofago se acompafia frecuentemente de
malformaciones asociadas; sin embargo, las humerosas se-
ries clinicas que las analizan habitualmente no mencionan las
del sistemarespiratorio. Su incidencia segun algunos autores
se encuentraen un rango que vade 1,9 al 12%-4, Dado que
tanto latraguea como los pulmonesy el eséfago se desarro-
[lan apartir del intestino anterior, es esperable que ambas ano-
malias se observen juntas. El objetivo de nuestro trabgjo es
analizar las malformaciones traqueobroncopulmonares (TBP)
asociadas ala atresia de esdfago.

MATERIAL Y METODOS

Estudiamos retrospectivamente 415 historias clinicas de
pacientes con atresia de esofago (AE) tratados entre los afios
1965y 1996, asi como 129 necropsias del mismo grupo, con
especial atencion alas malformaciones asociadas, sobre to-
do las traqueobroncopulmonares. Distinguimos dos grupos
de pacientes dependiendo de si €l diagndstico de malforma-
cion TBP fue clinico o necrdpsico. En el primer grupo, en
cuatro casos diagnosticamos traqueomal acia en nifios con
latipica «tos de foca» y con unatréqueatendente a colapso
en labroncoscopia. En dos casos se diagnosticd hipoplasia
pulmonar a encontrarse un pulmaén derecho inesperadamen-
te pequefio a momento de la reparacion de laatresia. Enun
caso se diagnostico un bronquio traqueal derecho por bron-
coscopiay broncografia en una adolescente que presentaba
infecciones de repeticion en el [6bulo superior derecho, y
€en un caso se observo un diverticulo traqueal asociado a pul-
mon unilobulado izquierdo mediante broncoscopiay bron-
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Tablal

Malformacionesrespiratorias asociadas a atresia esofagica. Diagnosticos clinicos en 286 nifios.

N°  TipoGross  PesoRN(g) Vive Malformacion respiratoria Otras malformaciones

1 © 3.000 Si Hipoplasia pulm der Atr anorrectal, atr duodend, ag pulgar bilat,
hemivértebraC y T, dextrocardia

2 © 2.800 No Hipoplasia pulm der Vértebray costilla supernum, fusion costal,
hemivértebraC y T, dextrocardia

3 © 2.800 No Tragueomalacia No

4 © 2.850 No Tragueomalacia No

5 © 3.100 Si Traqueomalacia No

6 C 2.740 No Traqueomalacia No

7 © 2.750 No Diverticulo traqueal, ClIV, criptorquidia

pulmon izq unilobulado
8 C 3.200 Si Bronquio tragueal der No

Pulm: pulmonar; der: derecha; atr: atresia; ag: agenesia; C: cervical; T: toracica; supernum: supernumeraria; izq; izquierdo.

cografia, en un lactante con bronconeumonias de repeticion,
ladltima de las cuales habia producido una atel ectasia de to-
do €l pulmon izquierdo.

En e grupo de pacientes en que la malformacion TBP se
descubri6 en lanecropsia, se diagnostico una hipoplasia pul-
monar en todos aquellos casos en que la relacion peso pul-
monar/peso recién nacido era< 0,012, o bien histol6gicamente
segin € método de contgje dveolar radia de Emery y Mitha ®.
Se diagnosticd una anomalia de lobulacion pulmonar cadavez
que se encontrd una alteracion delas fisuras lobares asociada
aunaalteracion en el patron de division bronquia ©.

RESULTADOS

De los 415 pacientes estudiados, 25 (6%) tenian unao
mas maformaciones del &bol respiratorio asociadaaAE. En
ocho casos el diagndstico se realizd clinicamente por los mé-
todos antes expuestos; €llo corresponde a 2,8% del total de
pacientes vivos y fallecidos sin necropsia (8/286) (Tablal).
En 17 casos € diagnostico se realizd mediante autopsia; equi-
valente a 13,2% del total de necropsias realizadas (17/129)
(Tablall). Las maformaciones TBP més frecuentemente en-
contradas fueron: alteracion de lalobulacion pulmonar en 14
casos, 10 del pulmon derecho y cuatro del izquierdo; hipo-
plasia pulmonar en 9 casos, derechaen 8 y bilateral en uno;
y tragqueomalacia en cuatro casos (Tablalll). El 80% del to-
tal de los pacientes (20/25) tenia ademas una o0 mas malfor-
maciones asociadas, principalmente cardiovasculares, que se
demostraron en el 72% de |os casos (18/25).

DISCUSION

A pesar delagran cantidad de series clinicas que andlizan
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las malformaciones asociadas a la atresia de estfago, son po-
cas las que mencionan las del sistema respiratorio. En nues-
traserie de 415 pacientes hemos encontrado unaincidenciade
6% de anomalias TBP asociadas a atresia de esofago, en tan-
to que otros autores la sitdian entre €l 0,4%y e 12%-9, Esta
gran disparidad entre las cifras aportadas por unosy otros, sin
duda, se debe a que no existe un criterio uniforme de despis-
taje de malformaciones y también a que los valores de inci-
dencia que se publican frecuentemente son la suma de datos
clinicosy necrépsicos, no siendo por tanto de gran valor a que-
rer comparar diferentes series. El hecho de haber encontrado
un 13,2% de malformaciones TBP en | os pacientes necrop-
siados versus un 2,8% en la serie clinicanos demuestra que es-
tas malformaci ones pasan frecuentemente desapercibidas.

La anomalia mas frecuentemente encontrada fue una al-
teracion de lalobulacion pulmonar que se diagnostico sobre
todo en estudios necrépsicos. En laliteratura hay pocos ca
sos descritos de esta anomalia® y probablemente se deba a
que para su diagndstico hace falta una observacion directa
del pulmon, que solo se puede lograr en nifios vivos por una
broncoscopia o durante la reparacion quirirgicade unaatre-
siade estfago si ésta se redliza por viaintrapleural, aborda-
je que actual mente practicamente no se utiliza. Creemos, sin
embargo, que probablemente las alteraciones de lalobulacion
pulmonar no sean de gran trascendenciaclinicas son aisla-
das, mientras que si lo eslahipoplasia pulmonar que muchas
veces se asociaa agenesialobar. Clésicamente se distinguen
tres entidades patol dgicas relacionadas. la agenesia pulmo-
nar, que se define como una ausencia total del parénquima
pulmonar y del bronquio principal; la aplasia pulmonar, que
€S Una ausencia de parénquima pulmonar pero con un re-
manente bronquial; y la hipoplasia pulmonar que se define
como una disminucion de la masa pulmonar®. Numerosos
autores han descrito casos de agenesia pulmonar asociados a
atresia de es6fago(™19 y en mucha menor cantidad casos de
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Tablall

Malformaciones respiratorias asociadas a atr esia de esdfago. Diagnosticos necr 6psicos en 129 casos

N° TipoGross PesoRN () Malformacion respiratoria Otras malformaciones
1 © 3430 Pulmén izq trilobulado DAP, FOP
2 C 2.350 Secuestro pulm extral obar superior der Sindactilia, arco adrtico der
& © 1.990 Pulmon der bilobulado, hipoplasiapulmder  VértebraT y costilla supernum
4 © 3.850 Bronquio y pulmdn der de origen Ag radia y pulgar der, vértebra T y costilla
esofégico, pulmén unilobulado supernum, arco adrtico der
5 D 2.900 Atresiatraqueal tercio medio Fallot
6 @ 2.310 Pulmdn der unilobulado, hipoplasia pulm Poliesplenia, situsinversus, atr duodenal,
hemivértebraT y L, fusién costal, rifién en herradura,
dextrocardia, estenosis pulmonar, hipertrofiaVD,
hipoplasiaistmo adrtico, vena cavasup izq
7 C 1.100 Agenesia cartilagos traqueales, Megauréter bilat, arteria umbil Gnica, DAP,
hipoplasia pulm bilat microftalmia, ag metacarpiano, hernia Morgagni
8 D 2.900 Cleft laringotraqueal, pulmén der CIA, CIV, DAP, hipertrofia VD, hipoplasiaistmo
unilobulado aortico
9 C 1.950 Pulmén der bilobulado, Poliesplenia, malrotacion intestinal, ag sacra, costilla
hipoplasia pulmonar supernum, fusion costal, megauréter bilat, arteria
umbil Gnica, DAP, hernia diafragméticaizq,
pardlisisfacial der, atresia coana der
10 D 480 Pulmén der bilobulado, Anencefalia, rifion ectdpico izq, CIA, DAP,
hipoplasia pulm der fibroma cardiaco, hipoplasia cubital, hipoplasiaradial
11 © 1.600 Pulmon der bilobulado, Ag rend, ovario y trompa der, hemivértebraCy
hipoplasia pulm der T, vértebray costilla supernum, atresia umbil
Unica, DAP, FOP
12 © 2.050 Pulmén der bilobulado Hidrocefalia, angioma cerebral, CIV, megauréter der,
valvula uretrapost, agenesiaradial, vértebra T supernum
13 C 2.090 Hipoplasia pulm der Hipoplasia pulgar, CIA
14 © 1.960 Pulmon der bilobulado Trisomia 18, CIV, hipoplasiaradia y pulgar bilat, ag
sacraparcial, vértebray costilla supernum, sindactilia,
pancreas ectopico en yeyuno
15 © 2.080 Pulmén der tetral obulado Hidronefrosis bilat, displasia caderas, Meckel,
CIA, DAP, quiste septum pellucidum
16 C 2.170 Pulmon izq trilobulado Hidrocefalia, atr anorrectal, pancreas ectdpico, ag radial
y pulgar bilat, hemivértebra T, fusion costal, rifion en
herradura, megauréter izq, arco adrtico der, CIA, CIV,
DAP, subclavia der aberrante, vena cava supizq
17 A 1.950 Pulmén izq unilobulado Trisomia 21, CIA, CIV, cleft mitral, quiste septum

pellucidum

1zq: izquierdo; DAP: ductus arterioso persistente; FOP: foramen oval permeable; pulm: pulmonar; der: derecho; T: toréacica; supernum: supernu-

meraria; ag: agenesia; bilat: bilateral; umbil: umbilical.

hipoplasia pulmonar asociada a la misma®, probablemente
porque una agenesia pulmonar es clinicamente muy eviden-
te, con compromiso ventilatorio severo, desplazamiento me-
diastinico y veladura del hemitorax afectado en laradiogra-
fiasimple de térax; no asi unahipoplasia pulmonar y més alin
S éstaesleve. Seguramente |a hipoplasia pulmonar asocia-
da a atresia de estfago es mucho més frecuente de lo sospe-
chado y pudieraser lacausade que cas lamitad delos nifios
intervenidos por una atresia de es6fago en el periodo neo-
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natal desarrollen alargo plazo una enfermedad restrictivaen
las pruebas funcionales respiratoriasiy.

Se han descrito distintos tipos de malformaciones bron-
copulmonares del intestino anterior asociadas a atresia de esd-
fago214 que en nuestra serie pudimos identificar en dos pa-
cientes, uno con un secuestro pulmonar extralobar derechoy
otro con un pulmon derecho de origen esofégico en un nifio
con unaatresia de esdfago con fistula traqueoesofégicainfe-
rior. Esinteresante destacar que lamayoria de las malforma-
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Tablalll Malfor maciones traqueobroncopulmonares en 25
pacientes con atresia de esofago
Ndmero
Pulmonares
Alteraciones de lalobulacion pulmonar 14
Pulmon derecho 10

Pulmon izquierdo 4
Hipoplasia pulmonar 9
Pulmén derecho 8
Bilateral 1
Malf. broncopulm del intestino anterior 2
Secuestro pulmonar extralobar derecho 1
Pulmon esof agico derecho 1

Laringotragueobronquiales
Tragueomalacia
Agenesia cartilagos traqueales
Atresiatraqueal
Diverticulo traqueal
Bronquio tragueal derecho
Cleft laringotraqueal

e S

ciones del &rbol respiratorio asociadas aatresia de esdfago se
producen en e hemitdrax derecho, hecho que yahasido des-
crito anteriormente por distintos autores™19, Esto apuntaa
un probable fallo de la asimetria normal en lamorfogéne-
sis, que queda de manifiesto en dos de nuestros casos, que
ademés de su atresia de esofago tenian poliespleniaasociada
aisomerismo pulmonar izquierdo.

Diagnosticamos una traqueomalacia clinica en cuatro
enfermos; ademés, un caso Necropsico en que se encontro
una ausencia total de cartilagos tragueales en un nifio con
una hipoplasia pulmonar bilateral, se podria considerar co-
mo unatraqueomal acia extrema. Con certeza estos nifios se
encuentran en un extremo del espectro malformativo delas
alteraciones estructurales que se sabe se producen hasta en
el 70% de los nifios con atresia de es6fago(s 19, En nues-
tra serie encontramos a gunas malformaciones laringotra-
queobronquiales aidladas, dos de las cuaes, un nifio con un
diverticulo traqueal asociado a pulmon unilobulado izquierdo
y unanifia con un bronquio traqueal derecho, fueron diag-
nosticados a sospechar una causa subyacente dado que su-
frian infecciones pulmonares de repeticion. Usui y cols., en
un estudio prospectivo en el que realizaban una broncosco-
pia atodo neonato con una atresia de eséfago antes de su
reparacion quirdrgica, encontraron que casi lamitad de ellos
tenia alguna malformacion del &rbol traqueobronquial 49),
por lo que es posible suponer que muchos nifios operados
de una atresia de esdfago que sufren de sintomatologiares-
piratoria cronica, puedan tener una malformacion TBP de
base.

En conclusion, nuestros resultados muestran que 10s ni-
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fios con atresia de esdfago tienen una frecuencia inesperada
de malformaciones del sistema respiratorio que frecuente-
mente no son diagnosticadas, como se evidencia por la alta
proporcion de malformaciones halladas en necropsias, y que
son susceptibles de dar complicaciones alargo plazo.
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