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ResuMEN: Los pacientesintervenidos de atresiade estfago (AE) y fis-
tula traqueoesof &gica presentan una dificil infancia debido alas com-
plicaciones respiratorias que se han asociado a la dismotilidad esof&
gica, al reflujo gastroesofégico (RGE) y aladisfuncién pulmonar.
Material y métodos. Diez pacientesintervenidos de AE tipo 111 fueron
evaluados seglin un protocolo consistente en: 1. Revision de la histo-
riaclinica. 2. Entrevista que valord la evolucidn digestivay respira-
toriaanual durante lostres primeros afios. 3. Actualizacion del estudio
digestivo. 4. Pruebas de funcion pulmonar (PFP) (espirometriabasal).
5. Situacion clinicaactual.

Resultados. El tiempo medio de seguimiento hasido de 7,3 + 4,45 afios
con un rango de 8 meses a 15 afios. Durante el primer afio, 7 de los
10 pacientes (70%) presentaron episodios de dificultad respiratoria.con
fatigay/o sibilancias. Se evidencié RGE en tres pacientes precisando
fundoplicatura de Nissen uno de ellos por esofagitis severa. La espi-
rometria realizada alos pacientes por encima de los 4 afios de vida (6
pacientes) mostré en lamitad de ellos una disminucion de la capaci-
dad vital forzada (FVC) (< 80%) en relacidn a volumen espiratorio
forzado en el primer minuto (FEV 1), correspondiéndose con la exis-
tencia de un patrén pulmonar restrictivo.

Conclusion. Los episodios de dificultad respiratoria en estos nifios son
muy frecuentes durante el primer afio (70% en nuestra serie); sin em-
bargo, sdlo en un 25% tienen una clara relacion con la existencia de
RGE. La evaluacion neumol dgica nos ayuda a conocer mejor €l pro-
néstico de esta malformacion, ya que estas neumopatias pueden ser tra-
tadas precozmente y con otro fundamento fisiopatol 6gico.

PaLABRAS CLAVE: Atresia de esofago; Neumopatia; Espirometria;
Reflujo gastroesofégico.

PULMONARY DYSFUNCTION IN ESOPHAGEAL ATRESIA WITH
TRACHEOESOPHAGEAL FISTULA

ABSTRACT: Patients following esophageal atresia with tracheoesop-
hageal fistula (EA-TEF) treatment have several long-term respiratory
complications during infancy. They are associated with esophageal
dismotility and gastroesophageal reflux (GER) as well as lung dys-
plasia

Material and methods. Ten patients were evaluated asfollow: 1. Review
of medical record. 2. An annual interview was performed concerning
respiratory and digestive symptoms. 3. Phmetric score and radiologic
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studies of the digestive tract. 4. Functional respiratory test. 5. Update
symptoms.

Results. Mean follow-up was 7.3 + 4.45 years (8 months-15 years).
Seven cases (70%) had respiratory distress during the first postopera-
tive year. Two of them had middle GER, performing a Nissen proce-
durein another patient with severe GER. Spirometry was underwent in
6 cases, showing arestrictive pattern in three.

Conclusion. Respiratory distress were common during the first pos-
toperative year (70% of casesin our serie) but only 25% were GER re-
lated.

Pulmonary function test can be performed in long-term evolution of pa-
tients following operation for EA-TEF in order to have early treatment
for respiratory complications.

KEey Worbps: Esophageal atresia; Pulmonary dysfunction; Spirometry;
Gastroesophageal reflux.

INTRODUCCION

Laatresia de estfago con fistula traqueoesofégica (AE)
es una malformacién congénita que ha mantenido su inci-
dencia aproximada entre 1 de cada 4.500 y 1 de cada 2.500
recién nacidos. La supervivenciade estos nifios ha mejorado
muy significativamente, desde |as primeras correcciones qui-
rirgicas de ladécada de los cuarenta, graciasa desarrollo de
latécnicaquirlrgica, asi como de los cuidados intensivos ne-
onatd es, alcanzando actual mente casi € 100% de los casosd-

Existe unaabundante literatura sobre |as complicaciones
quirdrgicasinmediatas en €l periodo neonatal y su manejo a
lo largo del primer afio de lavida®, pero |os estudios sobre
la prevalencia de las complicaciones a largo plazo de este
tipo de intervencion son més escasos y especial mente inci-
den sobre las repercusiones digestivas que esta complejamal -
formacion suele tener. Por € contrario, los estudios especifi-
cos sobre las secuelas muscul oesquel éticas y broncopulmo-
nares son mas escasos, siendo junto con las digestivas de
similar trascendencia para la evaluacion objetiva de la cali-
dad de vida de estos nifios cuando al canzan la edad escolar e
incluso lavida adulta® 4.

El objetivo de nuestro trabajo es el describir los hallaz-
gos clinico-patol 6gicos de un grupo de pacientes operados de
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Tablal Factores perinatales
Edad gestacional 37,3 + 2,29 semanas
(33-41 sem)
Peso 2437+541,41¢g
(1.510-3.350 g)
Tiempo intubacion 13,2 + 22,94 horas
(0-72h)
Inicio tolerancia oral 14,5 + 11,56 dias
(6-40 dias)
Edad d dta 38,5+ 31,02 dias
(12-90 dias)
Peso al dlta 2.773,33+ 551,06 ¢
(2.300-4.150 g)

atresia de esofago tipo 111 en nuestro hospital, asi como va-
lorar el estado funcional del arbol respiratorio mediante unos
test de funcion respiratoriay su correlacion tanto con lasin-
tomatol ogia clinica como con la coexistencia de algunas se-
cuelas digestivas.

MATERIAL Y METODOS

Se han evaluado 10 pacientes intervenidos en nuestro
Servicio por presentar atresia de esofago con fistula traque-
oesofégica (tipo I11) en los tltimos 15 afios, siguiendo €l si-
guiente protocolo:

1. Revisién dela historia clinica

+ Factores perinatales (edad gestacional, peso y malfor-
maciones asociadas).

 Intervencidn quirdrgica (técnica e incidencias).

* Postoperatorio inmediato (tiempo de intubacion traque-
al, inicio de latolerancia oral, tiempo de alta hospitala-
ria, peso a alta).

+ Complicaciones digestivas (dehiscencia, estenosis) y res-
piratorias.

2. Estudio digestivo

+ Sintomatologia (vomitos, impactacion esofégica).

+ Exploraciones complementarias: trénsito esofagogastri-
co, pHmetria de 24 horas de dos canales y andlisisin-
formético de |os resultados, considerandose normal el
3,4% detiempo por debgjo de pH 4. Esofagoscopiay biop-
sia

3. Estudiorespiratorio

+ Sintomatologia: episodios de dificultad respiratoriay/o
sihilancias durante &l primer, segundo y tercer afio de vi-
da(con o siningreso hospitalario). Situacion clinica ac-
tual.

+  Espirometriabasal mediante un neumotacografo (Jager®),
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Tablall M alfor maciones asociadas

Paciente Malformacién

Atresia ano, coloboma

Asociacion Vater

Agenesiarenal, membrana duodenal
Turricefdia

Anomalias costales

Sindrome Down, cardiopatia (Ostium primum)
Estenosis pieloureteral, anomalias vertebrales

© 00 NO Ol WN -
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o

valorando la capacidad vital forzada (FVC) y € volumen
espiratorio forzado en el primer minuto (FEV1),y su
relacion [Indice de Tiffeneau FEVL/FVC (1T)].
Latécnica no se pudo realizar en los pacientes menores
de 4 afios y en los que no presentaron colaboracion.
LaFVC debe ser superior a 80% del esperado tedrico
normal (dependiente de edad y peso), mientras quelare-
lacion FEV I/FVC (IT) debe ser superior a 85% para ser
considerada normal .

RESULTADOS

Lasupervivencia de la serie fue del 100%. El tiempo de
seguimiento medio hasido de 7,3 + 4,45 afios con un rango
de 8 meses a 15 afios.

1. Historia clinica

L os factores perinatales se recogen en latablal. EI 70%
presentaron otras anomalias congénitas (Tablall).

Latécnicaquirdrgicaempleadaen todos ellos fue la sec-
cion de lafistula traqueoesofégicay la anastomosis esof&
gica término-terminal (en un caso mediante técnica de
Livaditis).

Como complicacion quirdrgicainmediata, un caso pre-
sentd dehiscencia parcia de la anastomosis que evoluciond
favorablemente con dieta absolutay nutricion parenteral.

2. Estudio digestivo

Trénsito esofagogastrico

Dos pacientes han presentado estenosis de la sutura pre-
cisando dilataciones esof agicas neuméticas, uno de ellos con
impactacion de cuerpo extrafio, aunque en la actualidad per-
manecen asintométicos.

pHmetria esofagica 24 horas
En tres pacientes se identificd reflujo gastroesof &gico; en
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Figura 1. Episodios de infecciones/dificultad respiratoria que requi-
rieron ingreso.

uno de ellos con carécter severo con un tiempo por debajo de
pH 4 de 37 minutos, presentando clara sintomatologia di-
gestiva (ningunarespiratoria) con hallazgos endoscopicos de
esofagitis y anatomopatol 6gicos de acantosis y papilomato-
sis. Estos hallazgos obligaron a larealizacion de una fundo-
plicatura seguin técnica de Nissen alos 16 meses. En los otros
dos casos € reflujo hasido de carécter leve sin esofagitis en-
doscdpicani anatomopatol 6gica, manteniéndose asintomati-
cos en e momento actual.

3. Estudiorespiratorio

Sintomatologia

Siete delos 10 pacientes presentaron clinicarespiratoria
durante el primer afio consistente en episodios de dificultad
respiratoria y/o sibilancias que hicieron necesario su ingre-
s0. Tres de estos pacientes presentaron mas de un episodio
(Fig. 1). Durante el segundo afio solo tres pacientes ingre-
saron por dificultad respiratoria, mientras que en el tercer afio
del postoperatorio solo un paciente precisd de asistencia por
infeccidn respiratoria.

Espirometria basal

Seredliz6 en 6 de 10 pacientes estudiados, €l resto era
menor de 4 afios 0 no mostrd colaboracion paralarealizacion
de la prueba (sindrome de Down). En tres de los seis casos
se evidenci6 un patron restrictivo moderado caracterizado por
unadisminucion de la capacidad vital forzaday del volumen
espiratorio forzado del primer minuto, manteniendo unare-
lacion FEV 1/FV C (Indice de Tiffeneau) superior al 85%y,
por lo tanto, normal (Fig. 2).

Situacion actual
En laactualidad sdlo un paciente presenta una situacion
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Figura 2. Espirometria basal. Patron restrictivo.

de asma leve intermitente mientras que el resto permanece
asintomético desde el punto de vista respiratorio.

DISCUSION

Laevauacion amedioy largo plazo de los pacientes ope-
rados de AE nos ha permitido conocer mejor nuestros re-
sultados quirdrgicos en este tipo de malformacion, y ha ge-
nerado el desarrollo de nuevos protocol os de tratamiento que
permitan mejorar lacalidad de vidade estos nifios al llegar a
lavida adulta, favoreciendo una supervivencia ya alcanza-
daen las Ultimas décadas con menos morbilidad que la des-
critaenlos primeros nifios operados en e mundo, hace ya ca-
s 50 afios®.

Diversos trabgjos han demostrado que las principa es com-
plicaciones alargo plazo en estos pacientes son las digesti-
vas®® y |as respiratorias®w,

Entre las primeras destacan principalmente la persisten-
ciadel RGE, que casi siempre suele acompafar a periodo
neonatal, y lostrastornos de lamotilidad esofagicay del va-
ciamiento gastrico. A todos estos trastornos se les ha queri-
do relacionar con algunos detalles de la técnica quirdrgica
empleada parael tratamientoinicia de estos nifios, tales co-
mo la extensa diseccion de | os bolsones esofégicos o la ex-
cesivatension en la sutura de la anastomosis término-termi-
na de los bolsones esofagicos, asi como con larealizacion
de una gastrostomia que con frecuencia precede 0 acompafia
alatoracotomia neonatal ).

Sin embargo, todas estas razones técnicas parecen insu-
ficientes parajustificar dichos trastornos, por eso, reciente-
mente se han descrito diversas ateraciones estructurales en
la microanatomia de la malformacion, que pudieran afadir
nuevas explicaciones, tales como una desorgani zacion de las
fibras musculares lisas de la union esofagogastrica, que pu-
dieran distorsionar |os mecanismos neuroanatdmicosy neu-
rofisioldgicos de la barrera antiantirreflujo®, asi como lame-
nor riqueza proteica de esaregion o la coexistencia de rema-
nentes embriol 6gicos traguecbronquial es®d.

También se ha descrito en algunos casos una pobreza de
células ganglionares, asi como de fibras elésticas y de col&
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geno y de glandulas submucosas de |a regidn esof agogéstri-
ca, las cuales pueden tener un papel fundamental en el en-
lentecimiento del vaciamiento gastrico(4,

Otras complicaciones digestivas mas infrecuentes, pero
que también se han encontrado en estos pacientes, son lame-
taplasia escamosa del esofago distal 0 esdfago de Barrett, y
€l desarrollo de adenocarcinoma esofégico®.

La sintomatol ogia respiratoria se ha caracterizado fun-
damentalmente por |a recurrencia de neumonias o bronco-
neumonias, bronquitis espastica o hiperreactividad bronquia
y sibilancias. Todos estos sintomas son mas prevalentes en
los primeros afios de lainfanciay disminuyen su recurrencia
segln el crecimiento y lamaduracion del &rbol traqueobron-
quia®. Estos sintomas han sido relacionados casi siempre
con lacoexistencia de los mencionados RGE o los trastornos
de lamotilidad gastroesofégica; sin embargo, existen estu-
dios recientes que mediante exploraciones de lafuncion res-
piratoriaintentan separar esta relacion de causa-efecto, de-
mostrando en algunos nifios |a existencia de ateraciones fun-
cionales en el comportamiento traqueobronquial, indepen-
dientemente de su coexistencia o no con las secuelas diges-
tivas mencionadas anteriormentei®0. 19, En nuestra serie Sola-
mente el 25% de los casos con sintomatologia respiratoria
eran portadores de RGE.

Lamorbilidad respiratoria en nuestro grupo es mas im-
portante durante |os primeros afios de lavida, como ya habi-
an sefialado otros autores’® 11, aunque el estudio de la fun-
cion pulmonar mediante la determinacion de las curvas de
flujo pulmonar (espirometria) nos ha permitido comprobar el
carécter restrictivo en lamitad de nuestros casos, como se ha
referido por otros autores® 19, En la actualidad, uno de los
pacientes con patrdn restrictivo persiste con clinicaactual de
asmaleve intermitente.

El estudio neumol gico puede facilitar laidentificacion
de los pacientes con riesgo de desarrollar una afectacion cré-
nica pulmonar, asi como mejorar €l tratamiento de esas com-
plicaciones respiratorias en lainfancia, en base a otros con-
ceptos fisiopatol 6gicos, més destinados alamejorade lafun-
cion traqueobronquial que a control del RGE.

Estas ateraciones respiratorias también pudieran tener un
substrato morfofunciona que las explicaratal y como haocu-
rrido con las complicaciones digestivas?® . 17, Recientemente
se ha descrito lainfluencia de lainestabilidad traqueal en la
génesis de estos sintomas'®), asi como un empobrecimiento
en lariqueza de inervacion y del tejido conjuntivo de la pa-
red traqueobronquia 9. También puedeinfluir en elloslafre-
cuente coexistencia de anillos vasculares® o de anomalias
muscul oesquel éticas de la pared torécica, que pudieran con-
tribuir en la adolescenciay en la edad adulta sobre la géne-
sis de lasintomatol ogia respiratoriay.

L os pacientes intervenidos de atresia de esdfago v fistu-
latraqueoesofégica presentan una morbilidad importante so-
bre todo durante los primeros afios de lainfancia, especial-
mente debido a episodios de dificultad respiratoria y/o sibi-
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lancias. Laidentificacion y tratamiento de los episodios de
afectacion pulmonar debe basarse en € diagndstico fisiopa-
tol dgico de los mismos. La creencia generalizada de su re-
lacidn con la presencia de RGE no parece tener un substra-
to demostrado en la mayoria de los casos??), sino se relacio-
nan con trastornos funcional es restrictivos respiratorios, por
lo que larealizacion sistematica de técnicas antirreflujo pue-
de no ser exitosay no esta exenta de complicaciones).

Lautilizacion de |os estudios de funcion respiratoria de-
bera generalizarse en €l futuro, afin deidentificar qué pa-
cientes se pueden beneficiar de un mejor control terapéuti-
coy de un seguimiento dirigido a prevenir lainstauracion de
trastornos cronicos pulmonares en la edad adulta.
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