ARTIGO DE REVISAO

Atrésia Esofagica:
Um Desafio desde o Diagndstico
Pré-natal ao Tratamento Cirudrgico

Esophageal Atresia: A Challenge from Prenatal Diagnosis
to Surgical Treatment

Vera Trocado'?2, Catarina Barroso?*4, Cristina Nogueira-Silva?®-,
Jorge Correia-Pinto?®4

Autor Correspondente:
Vera Trocado [veratrocado@ecsaude.uminho.pt]

RESUMO

A atrésia esofagica é a anomalia congénita mais comum do desenvolvimento do eséfago, caracterizando-se por uma
disrupcao da sua continuidade, com uma prevaléncia de cerca de 1 em cada 2500 a 4500 nados vivos. A aborda-
gem desta condicdo, desde o seu diagndstico no periodo pré-natal até ao tratamento cirdrgico no periodo neonatal,
constitui um importante desafio, tanto para o obstetra como para o cirurgiao pediatrico. No ambito do diagndstico
pré-natal, a ecografia, a ressonancia magnética, bem como a andlise bioquimica do liquido amnidtico poderéo ser
Uteis. Por outro lado, no que diz respeito ao tratamento cirlirgico desta condicao, dispomos hoje de técnicas cirurgi-
cas minimamente invasivas, associadas a menor nimero de sequelas musculoesqueléticas, menor dor no pds-ope-
ratério e a um melhor resultado estético final. Neste artigo, os autores fazem uma revisao do papel das diferentes
técnicas de diagnostico pré-natal disponiveis, bem como das diferentes abordagens para o tratamento cirdrgico.
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ABSTRACT

Esophageal atresia is the most common congenital anomaly of the esophagus, characterized by disruption of its continuity,
with a prevalence of 1 per 2500 to 4500 live births.

The approach to this condition, since diagnosis in the prenatal period to surgical treatment in the neonatal period, is an
important challenge, both for the obstetrician and the pediatric surgeon. Regarding to prenatal diagnosis, ultrasound, mag-
netic resonance, and biochemical analysis of amniotic fluid are relevant. On the other hand, concerning to surgical treat-
ment, nowadays there are available minimal invasive surgical techniques, with less musculoskeletal sequelae, less pain in the
post-operative period and a better esthetic final result. In this article, the authors review the different prenatal diagnostic
techniques available, as well as different approaches to the surgical treatment.
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INTRODUCAO

A atrésia esofégica é a anomalia congénita mais comum
do desenvolvimento do eséfago, caracterizando-se por
uma disrupcao da sua continuidade. A sua prevaléncia é
de cerca de 1 em cada 2500 a 4500 nados vivos e em
mais de 90% dos casos associa-se a fistula traqueo-
esofagica.! Segundo o sistema de classificacdo de Gross
(Fig. 1), existem 5 tipos de anomalias, de acordo com a
presenca ou auséncia de fistula traqueoesofagica e a
sua localizacdo. A forma mais comum, correspondente a
cercade 85% dos casos, € a atrésia esofagica com fistula
traqueoesofagica distal (tipo C). Com menor frequéncia
(7%) pode manifestar-se como atrésia esofagica pura
sem fistula associada (tipo A), com fistula traqueoesofa-
gica proximal (2%; tipo B), fistula proximal e distal (<1%);
tipo D) ou sob a forma de fistula em H sem atrésia esofa-
gica (4%; tipo E).?

Em cerca de 50% dos casos, associa-se a outras anoma-
lias genéticas, cromossémicas ou estruturais, tais como
a sindrome VACTERL (anomalias vertebrais, anorretais,
cardiacas, traqueais, esofagicas, renais e dos membros),
a sindrome CHARGE (coloboma, anomalias do sistema
nervoso central, coracdo, atrésia das coanas, atraso de
crescimento, defeitos urinarios ou genitais e distlrbios
da audicdo) ou a trissomia 18.

A apresentacao clinica caracteriza-se pela formacao de
bolhas de saliva na boca e nariz do recém-nascido, bem
como por episddios de tosse, cianose e dificuldade respi-
ratdria, exacerbados pela alimentacao, capazes de con-
dicionar regurgitacao e consequente aspiracao.

Perante esta suspeita, usualmente o diagndstico pos-
-natal pode ser feito através da impossibilidade de
progredir uma sonda nasogdstrica ou orogastrica e da
confirmacéo radiografica da ndo progressdo da sonda,
visualizando-se esta no topo esofagico proximal (Fig. 2).
Na grande maioria dos casos, a visualizacao radiografica

(

(e

{

&% s\‘sq.

= £
N N

ARTIGO DE REVISAO

dabolha gastricaindica a coexisténcia de uma fistula tra-
queoesofégica distal.®

DIAGNOSTICO PRE-NATAL

O estabelecimento do diagndstico de atrésia esofégica
no periodo pré-natal, & semelhanca da grande maio-
ria das outras anomalias congénitas, é preferencial por
vérias razoes. Em primeiro lugar, permite o aconselha-
mento e preparacdo do casal para o nascimento de um
filho que necessitara de cuidados especiais. Em segundo
lugar, permite o planeamento do parto e articulacao da
transferéncia do recém-nascido para uma unidade com
cuidados diferenciados em cirurgia neonatal. Por Ultimo,
a existéncia de um diagnostico pré-natal evita a alimen-
tacdo precoce de um recém-nascido afetado, reduzindo
assim o numero de casos de pneumonia de aspiracao.
Poder-se-4, desta forma, inferir que um diagndstico pré-
-natal terd um impacto positivo nos outcomes pds-natais.
Ao invés, um resultado falso positivo poderd levar a an-
siedade e stress desnecesséarios por parte das familias.

A identificagdo pré-natal desta condicdo é complexa e
constitui um importante desafio para o obstetra, ocor-
rendo em apenas cerca de um terco dos casos.*

ECOGRAFIA OBSTETRICA

O diagnostico de atrésia esofégica, habitualmente, é
suspeitado no terceiro trimestre de gravidez, com base
em sinais ecograficos indiretos. A suspeita diagndstica
baseia-se na presenca de hidramnios e/ou na auséncia
ou existéncia de bolha gastrica de pequenas dimensdes.
O valor preditivo destes sinais é baixo, por varios moti-
vos. Em primeiro lugar, sabemos que a degluticao fetal
€ intermitente, pelo que a nao visualizacao da bolha gas-
trica pode significar apenas que ndo ocorreram deglu-
ticoes recentemente e o estbmago encontra-se vazio.
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FIGURA 1. Tipos de atrésia esofagica, de acordo com a classificacdo de Gross.
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FIGURA 2. A - Auséncia de progressao de sonda orogastrica em radiografia. B - Demonstracdo da continuidade do eséfago com progresséo da

sonda até ao estébmago, no pos-operatorio.

FIGURA 3. Imagem de ressonancia magnética, observando-se o “pouch sign” (seta) durante a degluticdo fetal. Com permissao, Salomon LJ, et al.
Ultrasound Obstet Gynecol. Berlin: John Wiley & Sons; 2009.

Em segundo lugar, a grande maioria dos casos de atrésia
esofagica associa-se a fistula traqueoesofégica distal,
pelo que podera ser visualizada a bolha gastrica devido
a passagem de liquido amnidtico através da fistula. Na
inexisténcia de fistula, o estdbmago poderd ser também
visualizado devido ao preenchimento por secrecdes da
mucosa gastrica.> Por outro lado, o hidramnios esta pre-
sente em cerca de 10% de todas as gestacoes, e a atrésia
esofégica corresponde apenas a cerca de 1% dos casos
de hidramnios isolado, pelo que este constitui um acha-
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do inespecifico. Para além disso, nem todos os casos de
atrésia esofdgica se associam ao desenvolvimento de hi-
dramnios, sendo reportado em cerca de 58% dos casos.
InUmeras outras causas, tais como o atingimento neuro-
muscular, anomalias do sistema nervoso central ou ano-
malias musculoesqueléticas faciais podem condicionar
a existéncia de hidramnios e auséncia de bolha gastrica,
por atingimento da degluticao. Desta forma, a combina-
cao destes achados resulta num valor preditivo positivo
baixo, entre 40 e 56%.>7



RESSONANCIA
MAGNETICA FETAL

Na tltima década, a progressiva experiéncia na aplicacdo
daressonancia magnética fetal no diagndstico pré-natal,
tornou esta técnica hoje disponivel como método de se-
gunda linha, nos casos em que é colocada a suspeita eco-
grafica. Langer et al definiram como critério de diagnds-
tico, numa ressonancia magnética T2, a nao visualizacdo
daporcdointratoracica do esoéfago, com uma sensibilida-
de de 100%, especificidade de 80% e valor preditivo po-
sitivo de 83%.8 A maior facilidade na localizacdo do plano
médio-sagital e na visualizacdo do “pouch sign” parecem
ser importantes vantagens da ressonancia magnética,
com impacto positivo nas taxas de detecdo (Fig. 3). No
entanto, encontra-se ainda limitada a determinados cen-
tros, ndo constituindo na atualidade uma técnica custo-
-efetiva como método de rastreio.®

ANALISE BIOQUIMICA
DO LIQUIDO AMNIOTICO

Mais recentemente, Czerkiewics et al descreveram a
analise bioquimica do liquido amnidtico como método
aplicavel aos casos em que ha suspeita ecografica de
atrésia esofégica. A existéncia de um padréo de enzimas
digestivas no liqguido amnidtico caracteristico desta con-
dicdo permitiu a criacdo de um indice (alfa-fetoproteina
(MoM) x gamaglutamiltranspeptidase (MoM)), com um
cutoff de 3, com sensibilidade de 98% e especificidade
de 100% para o diagnostico. No entanto, esta avaliacdo
foi realizada apenas em casos em que existia hidramnios,
pelo que ndo é conhecido o papel da avaliacdo bioquimi-
ca do liquido amnidtico nos casos em que o volume de
liquido é normal.”

Apesar dos avancos tecnolégicos do Ultimo século e da
consequente evolucdo da medicina fetal e neonatal, te-
mos ainda um longo caminho a percorrer no diagnéstico
pré-natal desta condicao. A avaliagao ecografica por um
operador experiente é determinante na identificacdo
dos casos suspeitos. A evidéncia mais recente aponta
para que nestes casos deva ser proposta a realizacao
de uma ressonancia magnética entre as 30-32 sema-
nas. A andlise bioquimica do liquido amniético pode ser
util, merecendo ainda particular atencao em estudos de
maior escala.’®

TRATAMENTO CIRURGICO

A abordagem cirlrgica para a correcao da atrésia do
esofago depende das caracteristicas da malformacéo,
nomeadamente da existéncia ou ndo de fistula traqueo-

esofégica (proximal e/ou distal) e a distancia entre os to-
pos esofagicos.

A cirurgia de correcado estd contraindicada nos casos
de patologia concomitante com progndstico reservado,
como a trissomia 18, sindrome de Potter e malforma-
cOes cardiacas graves, incompativeis com a vida.

ATRESIA DO ESOFAGO
DETIPOCED

A atrésia do eséfago de tipo C é aquela em que hd maior
consenso sobre o algoritmo de tratamento a ser utiliza-
do. Apds o seu diagndstico, a cirurgia imediata raramen-
te é necessaria e deve, idealmente, ser agendada para
12 a 24 horas depois da admissdo do recém-nascido. Na
maioria dos casos é possivel fazer a lagueacdo da fistula
traqueoesofégica e a correcao da atrésia esofdgica com
anastomose dos dois topos do esdfago num procedi-
mento Unico. A anastomose primaria deve ser tentada
mesmo que fique sob tensdo extrema.

Durante muitos anos, a atrésia do eséfago com fistula
traqueoesofagica distal foi corrigida com sucesso por
toracotomia. Durante o seguimento das criancas subme-
tidas a toracotomia, um numero significativo de sequelas
musculoesqueléticas foi reportado, como a escdpula ala-
da, escoliose e assimetria da parede toracica por atrofia
do musculo serreado anterior. A introducdo da toracos-
copia possibilitou um acesso a cavidade toracica menos
traumatico, ao qual se associam menos sequelas mus-
culoesqueléticas, menos dor no pds-operatério, menor
duracao da ventilacdo mecanica e um melhor resultado
estético (Fig. 4). Para o cirurgido, a toracoscopia permite
uma visualizacdo privilegiada da anatomia da cavidade
toracica, providenciando, entre outros, precisdo naiden-
tificacdo e laqueacao da fistula no ponto onde se inse-
re na traqueia. Apresenta uma curva de aprendizagem
exigente, que requer motivacao e horas de treino, mas
é considerado um procedimento seguro, com resultados
pos-operatdérios comparaveis a técnica classica, e elimi-
na os efeitos musculoesqueléticos indesejaveis que du-
rante anos foram associados a toracotomia.*

Assim, apesar do procedimento cléssico ser ainda utili-
zado, o tratamento toracoscopico tornou-se o procedi-
mento standard em muitos centros de Cirurgia Pediatri-
ca em todo o mundo.’ Desde que a equipa cirtirgica e
anestésica tenha experiéncia nesta abordagem, quase
todos os recém-nascidos sao candidatos ao tratamento
toracoscopico. As contraindicacoes relativas sao a pre-
maturidade extrema, microssomia, instabilidade hemo-
dindmica ou respiratoria.
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FIGURA 4. Aspeto final das cicatrizes cirurgicas, por abordagem to-
racoscopica.

Idealmente, a broncoscopia antes da cirurgia permite
a identificacdo exata da localizacdo da fistula traqueo-
esofagica, facilitando a abordagem da via aérea pela
equipa anestésica e o planeamento do procedimento
cirtirgico. E ainda possivel identificar a presenca de fis-
tula traqueoesofagica proximal associada, na eventuali-
dade de se tratar de uma atrésia do eséfago de tipo D,
cujo diagndstico clinico-imagiolégico ¢é dificil e pode até
passar despercebido durante o procedimento cirtrgi-
co. Depois da colocagao de um tubo endotraqueal, sob
anestesia geral, o recém-nascido é colocado na posicao
de Cushiery (quase em decubito ventral, com o lado di-
reito elevado a 30°), para otimizar o acesso ao medias-
tino posterior. A abordagem é realizada pelo hemitdrax
direito. O cirurgido principal e ajudante posicionam-se a
frente do recém-nascido, enquanto o monitor é coloca-
do atras. O procedimento pode ser realizado com 3 por-
tas cirdrgicas, mas ocasionalmente sdo necessarias 4. O
pneumotoérax com diéxido de carbono é utilizado para
colapsar o pulmao. A disseccao da pleura do mediastino
posterior distalmente a veia 4zigos, permite o acesso a
fistula traqueoesofagica que é dissecada. Cranialmente
a veia 4zigos, a porcao proximal do esdfago é isolada da
traqueia, sendo depois seccionada a sua extremidade. A
fistula é laqueada com 2 clips e seccionada distalmente.
A anastomose das duas porcoes do eséfago é realizada
com suturas separadas, em uma camada Unica. A sonda
transanastomoética utilizada para a finalizacdo da anas-
tomose mantém-se no final da cirurgia e é colocado um
dreno toracico.™

Aabordagemdaatrésiadoesofagodetipo D é semelhan-
te a anteriormente descrita. Ndo raras vezes, o diagnés-
tico é feito intraoperatoriamente, exigindo a laqueacao
e seccdo das duas fistulas no mesmo tempo operatorio.
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ATRESIA DO ESOFAGO
DETIPOAEB

As atrésias esofagicas de tipo A e B, sem fistula distal,
tém maior probabilidade de ser long gap (os topos proxi-
mal e distal encontram-se muito distantes um do outro).

Enquanto que na atrésia do esdfago de tipo C é consen-
sual que a correcdo deve ser realizada nos primeiros dias
de vida e deve sempre ser tentada a anastomose prima-
ria, nas atrésias do esofago long gap ha varias abordagens
alternativas e a experiéncia de cada cirurgiao determina
atécnica a ser utilizada.*®

Do ponto de vistacirlrgico, a correcdo da atrésiado eso-
fago long gap permanece um desafio. Independentemen-
te da técnica utilizada, esta associada a complicacdes no
periodo pds-operatério e a morbilidade consideravel. As
técnicas utilizadas incluem procedimentos com preser-
vacao do eséfago, técnicas de alongamento e de substi-
tuicdo do esofago.

Apesar da introducdo de inimeras novas técnicas ao
longo dos anos, muitos cirurgiées acreditam que a anas-
tomose priméria é a melhor abordagem. Optam por uma
atitude inicial conservadorae protelam aanastomose até
que o crescimento natural aproxime os dois topos esofa-
gicos, desde que o recém-nascido se mantenha estavel,
0 que pode ser dificultado pela presenca de uma fistu-
la proximal. Durante este periodo deve manter-se uma
sonda em aspiracao continua do topo proximal. Muitos
cirurgides pediatricos optam por fazer a gastrostomia
como procedimento inicial, embora seja possivel manter
o recém-nascido com nutricdo parentérica durante algu-
mas semanas até a cirurgia de correcdo.

Na técnica de Foker os dois topos esofagicos sdo aproxi-
mados por tracdo externa durante determinado periodo
detempo, paraaposterior realizacdo da anastomose pri-
maria. A taxa de sucesso é consideravel e os resultados
a longo prazo sao satisfatérios, mas a custa de uma taxa
de morbilidade significativa.'#

Foram também reportadas técnicas que utilizam com-
pressao magnética para aproximacao dos topos esofé-
gicos, até a sua uniao e anastomose. Nao raras as com-
plicacoes, esta provou ser uma técnica vidvel em casos
selecionados.¢”

As técnicas de substituicao esofégica sdo consideradas
por alguns a melhor solucdo quando a distancia entre
os topos impossibilita, ou ha faléncia, da anastomose
primaria. As mais utilizadas sdo a interposicao do célon,
transposicao gastrica, transposicao do tubo géastrico e
interposicdo do jejuno. Ndo sdo reportadas diferencas
significativas entre os resultados obtidos. Apesar de se-



rem viaveis, todas estao associadas a grande morbilida-
de, pelo que ndo ha consenso sobre qual o melhor méto-
do de substituicio.'®

ATRESIA DO ESOFAGO
DOTIPOH

Estes recém-nascidos beneficiam da broncoscopia pré-
-operatoria para localizacdo e canalizacao da fistula para
otimizar o acesso durante a cirurgia. O procedimento
consiste na laqueacao e seccao da fistula e pode ser rea-
lizado por toracotomia, cervicotomia ou toracoscopia.*”

CONCLUSAO

A taxa de sobrevivéncia de recém-nascidos com atrésia
esofagica é atualmente superior a 0%, embora a pre-
valéncia de complicacoes a longo prazo, como a disfagia,
o refluxo gastroesofagico, as infecdes respiratorias de
repeticdo ou a tosse persistente, seja ainda comum.?°:21

Apesar do importante progresso no tratamento cirdr-
gico que decorreu nos ultimos anos, sao necessarios
esforcos no sentido de otimizar o diagndstico pré-natal
desta condicdo, bem como na otimizacao do follow-up a
longo prazo destas criancas.
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